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Ñòîð³íêà ðåäàêòîðà
Editor’s Page

Слоган этого номера — «Необыч-
ное — в известном». Вот к нему даос-
ская притча.

Ученик спросил учителя:
— Если не управлять Поднебесной, то 

как исправить сердца людей?
— Будь осторожен, не тревожь люд-

ские сердца, — ответил учитель. — 
Сердце у человека опускается, когда его 
унижают, и возносится, когда его хвалят. 
Человек с оскорбленным сердцем — 
что узник; человек с вознесшимся серд-

цем — все равно что безумец. Сердце человека, будучи уступ-
чивым и мягким, становится сильным и жестким, оно и острое, 
и гладкое. Загораясь, оно становится горячим, как пламя. Осты-
вая — холодным, как лед. Так быстро оно меняется, что не успе-
ешь взгляд перевести, как оно дважды побывает за пределами 
Четырех морей. Покоясь, оно черпает свой покой из бездны вну-
три себя. Действуя, оно взмывает к самым небесам. Что может 
быть более гордым и свободным на свете, чем сердце человека?

С уважением, Д. ИВАНОВ

ÓÂÀÆÀÅÌÛÅ ÊÎËËÅÃÈ!
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Сахарный диабет (СД) в настоящее время явля-

ется серьезной медицинской и социальной пробле-

мой. Согласно прогнозам ВОЗ, к 2030 году количе-

ство больных СД превысит 592 млн [1]. Но проблема 

состоит не только в распространенности СД, но и в 

быстром развитии осложнений, которые приводят 

к снижению качества жизни больного, инвалидиза-

ции и смерти. Для больных СД характерны раннее 

развитие и высокая частота сосудистых осложнений: 

при 2-м типе — макроваскулярных (поражение цере-

бральных, коронарных и периферических сосудов) и 

микроваскулярных (ретинопатия, нефропатия, ней-

ропатия), при 1-м типе — микроваскулярных. Осо-

бенностью течения СД 2-го типа является наличие 

хронических осложнений на момент установления 

клинического диагноза, что усугубляет течение забо-

левания и затрудняет возможности компенсации.

В настоящее время в Украине зарегистрировано 

1,3 млн больных СД. При этом данные эпидемиоло-

гических исследований указывают на то, что количе-

ство пациентов с недиагностированными случаями 

СД в 2–2,5 раза превышает количество выявленных 

пациентов. Таким образом, для эндокринологов, 

терапевтов, семейных врачей важна проблема скри-

нинга латентного СД. 

Одним из методов выявления нарушений углевод-

ного обмена является определение уровня гликемии. 

При этом необходимо учитывать, что полученный 

результат отражает концентрацию глюкозы только 

на момент взятия крови, а значения гликемии имеют 

значительные колебания в течение суток. Таким об-

разом, корреляция между единично определенным 

уровнем глюкозы и реальным уровнем гликемии 

слабая, и поэтому сделать вывод о достоверном на-

личии или отсутствии нарушения углеводного обме-

на у пациента между измерениями не представляется 

возможным. В рекомендациях ВОЗ (2006 г.) указано, 

что в 30 % случаев не представляется возможным диа-

гностировать СД, используя определение гликемии 

натощак. 

Показателем, который дает интегрированное 

представление об уровне гликемии на протяжении 

длительного промежутка времени, является глики-

рованный гемоглобин (HbA
1с

). Многие исследования 

подтверждают взаимосвязь HbA
1с

 и уровня гликемии 

пациента [2, 3]. 

В научной литературе в последние годы сложи-

лось представление о двух, казалось бы, сходных 

процессах — гликозилировании и гликировании. 

Гликозилирование, а точнее, трансгликозилирова-

ние — это перенос остатка моносахарида на другой 

моносахарид с образованием гликозидной связи, 

который является ферментативным процессом [4]. 

Гликирование (неферментативное гликозилиро-

УДК 616-079.1-616.4 

ËÓÖÅÍÊÎ Ë.À.
Êèåâñêèé ãîðîäñêîé êëèíè÷åñêèé ýíäîêðèíîëîãè÷åñêèé öåíòð

ÐÎËÜ ÃËÈÊÈÐÎÂÀÍÍÎÃÎ ÃÅÌÎÃËÎÁÈÍÀ Â ÄÈÀÃÍÎÑÒÈÊÅ 
È ÌÎÍÈÒÎÐÈÍÃÅ ÑÀÕÀÐÍÎÃÎ ÄÈÀÁÅÒÀ

Резюме. С учетом распространенности сахарного диабета, возможности раннего и быстрого развития 
его осложнений, большого количества недиагностированных случаев и неутешительных прогнозов ВОЗ 
относительно перспектив распространения сахарного диабета в мире важна своевременная и точная 
диагностика нарушений углеводного обмена. Гликированный гемоглобин — показатель, который при ис-
пользовании стандартизованных методик дает интегрированное представление об уровне гликемии на 
протяжении длительного промежутка времени и помогает своевременно выявить нарушения углеводного 
обмена. При использовании гликированного гемоглобина в качестве диагностического критерия наруше-
ний углеводного обмена или степени компенсации сахарного диабета важным является правильный под-
ход к выбору метода определения данного показателя с учетом его аналитической надежности.
Ключевые слова: сахарный диабет, гликированный гемоглобин, гликирование, гликемический контроль.
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вание) — это неферментативное присоединение к 

аминогруппе белка (пептида или аминокислоты) 

моносахаридного остатка с образованием основания 

Шиффа, а затем кетамина. Для данного процесса не-

обходимы следующие условия: 1) наличие свободных 

и неэкранированных NH
2
-групп у белка; 2) наличие 

альдегидов; 3) достаточное время контакта; 4) спо-

собность белка быстро менять конформацию и воз-

вращаться в исходное состояние [4]. То есть термин 

«гликированный гемоглобин» более точно отражает 

процесс специфического соединения гемоглобина 

эритроцитов с глюкозой. Для обозначения нефер-

ментативного присоединения сахара к белку объеди-

ненная комиссия IUPAC (International Union of Pure 

and Applied Chemistry) по биохимической номенкла-

туре рекомендует использовать термин «гликирова-

ние», который предпочтительнее, чем термин «не-

ферментативное гликозилирование» [4]. Существуют 

разные варианты гликированных гемоглобинов: 

HbA
1а

, HbA
1b

, HbA
1c

. Корреляцию со степенью вы-

раженности СД дает только вариант HbA
1c

. Процесс 

гликирования необратим, его скорость (а также кон-

центрация HbA
1c

) прямо пропорциональна уровню 

гликемии. 

У здоровых людей концентрация HbA
1c

 в крови 

колеблется от 4 до 5,9 %, у больных СД его уровень 

зависит от степени гипергликемии. Образовавший-

ся HbA
1c

 аккумулируется внутри эритроцитов и со-

храняется в течение всего срока жизни эритроцита. 

Поскольку эритроциты, циркулирующие в крови, 

имеют разный возраст, рекомендуется ориентиро-

ваться на полупериод жизни эритроцитов — 60 су-

ток. Таким образом, концентрация HbA
1с

 отражает 

уровень гликемии пациента за 60 (до 90) дней до 

исследования [5]. Наибольшее влияние на уровень 

HbA
1с

 оказывают последние 30 дней перед взятием 

анализа. Уровнем гликемии за это время обусловле-

но 50 % величины HbA
1с

. Таким образом, ценность 

определения HbA
1с

 в том, что он характеризует сред-

ний уровень глюкозы в крови на протяжении дли-

тельного промежутка времени, то есть состояние 

углеводного обмена на протяжении последних 2–3 

месяцев.

С точки зрения клинической ценности определе-

ние HbA
1c

 обладает рядом преимуществ в сравнении с 

определением гликемии: 

— результат HbA
1c

 не зависит от приема пищи 

(возможно определение не натощак), физических на-

грузок, психоэмоционального состояния пациента; 

— взятие крови может проводиться в любое время: 

HbA
1c

 стабилен в широком диапазоне температур и 

временном интервале;

— возможность хранения образца крови для опре-

деления HbA
1c

 при 2–8 °С до 7 суток;

— обладает существенно более низкой биологиче-

ской вариабельностью.

Существует прямая зависимость между значения-

ми HbA
1c

 и уровнем гликемии (пре- и постпрандиаль-

ным), которая представлена в табл. 1. 

Интерпретация результатов HbA
1с

 может быть 

затруднена. Разброс значений HbA
1с

 у двух людей с 

одинаковым средним показателем уровня глюкозы 

в крови может достигать 1 %, что обусловлено нали-

чием разницы в лабораторных технологиях и инди-

видуальными различиями пациентов. Это подтверж-

дает важность стандартизации методов исследования 

HbA
1с

. 

Ñòàíäàðòèçàöèÿ ìåòîäîâ 
èññëåäîâàíèÿ ãëèêèðîâàííîãî 
ãåìîãëîáèíà 

При исследовании HbA
1c

 необходимо учитывать 

метод его определения и аналитическую надежность 

используемого способа. Еще несколько десятилетий 

назад отсутствовала стандартизация методов изме-

рения HbA
1c

, что снижало клиническую эффектив-

ность использования данного теста. В 1993 году Аме-

риканской ассоциацией клинической химии была 

разработана Национальная программа по стандар-

тизации исследований HbA
1c

 (NGSP — The National 

Glycohemoglobin Standardization Program). В насто-

ящее время производители тест-систем для измере-

ния HbA
1c

 обязаны проходить проверку и получить 

сертификат соответствия DCCT (DCCT — Diabetes 

Control and Complications Trial). Американской диа-

бетической ассоциацией (АДА) рекомендовано всем 

лабораториям использовать только тесты, серти-

фицированные NGSP [6, 7]. Основное требование, 

предъявляемое организацией NGSP к методам опре-

деления HbA
1c

, — воспроизводимость с коэффициен-

том вариации (CV) менее 4 %. К сожалению, методы, 

использующиеся в лабораториях, далеко не всегда 

отвечают этим требованиям. Низкий CV является 

критически важным, если уровень HbA
1c

 в крови па-

циента близок к установленным границам компенса-

ции СД. Значение CV выше 5 % не дает возможности 

использовать определение HbA
1c

 с диагностической 

целью, поскольку приведет к постановке ложноотри-

цательного диагноза.

На сегодняшний день известно более 20 методов 

определения HbA
1c

 [1]. Условно их можно разделить 

на хроматографические (жидкостная хроматогра-

фия, аффинная хроматография), электрофорети-

ческие, иммунохимические, колориметрические. У 

каждого метода есть свои преимущества и недостат-

ки (табл. 2).

HbA
1c

, %

Глюкоза плаз-

мы натощак, 

ммоль/л

Глюкоза плазмы че-

рез 2 часа после еды, 

ммоль/л

< 6,5 < 6,5 < 8,0

< 7,0 < 7,0 < 9,0

< 7,5 < 7,5 < 10,0

< 8,0 < 8,0 < 11,0

Таблица 1. Соответствие целевых значений HbA
1c

 

пре- и постпрандиальному уровню глюкозы 

 плазмы
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При всем многообразии методов, предлагаемых 

для определения HbA
1c

, наиболее полно соответству-

ет современным требованиям метод высокоэффек-

тивной жидкостной хроматографии (ВЭЖХ), при-

нятый NGCP как референсный метод [8], который 

используется в большинстве ведущих лабораторий 

мира. Суть метода состоит в сорбции всех вариантов 

гемоглобина на ионообменной смоле колонки с по-

следующим их разделением по различным фракциям 

под действием градиента рН буфера и детектирова-

нием.

Таким образом, при выборе лабораторией анали-

затора для исследования HbA
1c

 преимущество долж-

но отдаваться анализаторам на основе референсного 

метода DCCT, каким является ВЭЖХ. Использова-

ние стандартизированных методов исследования дает 

лаборатории возможность получать максимально до-

стоверные результаты исследований. Результатом от-

сутствия стандартизации лабораторного метода яв-

ляются высокая ненадежность и разброс результатов 

HbA
1c

, что приводит к недооценке или переоценке 

диагностики СД. Поэтому в повседневной клиниче-

ской практике при получении результата HbA
1c

 врач 

должен задаться вопросом: исследование HbA
1c

 про-

ведено в стандартизированной лаборатории или нет? 

То есть чрезвычайно важно, чтобы врач использовал 

в своей работе результаты исследований, получен-

ные только в тех лабораториях, которые проводят ис-

следование HbA
1c

 методами, сертифицированными 

NGSP. 

Результаты измерения HbA
1c

 должны быть выра-

жены в предложенных IFCC (International Federation 

of Clinical Chemistry) единицах (ммоль/моль) и соот-

ветствующих показателях NGSP (%). 

Роль HbA
1c

 в оценке гликемического контроля 

у больных СД подтверждена результатами United 

Kingdom Prospective Diabetes Study (UKPDS) и 

DCCT. HbA
1c

 — достоверный предиктор микро- и 

макрососудистых осложнений диабета, показа-

тель рисков патологий беременности и плода. Со-

гласно данным исследований, проводимых DCCT, 

риск развития и прогрессирования отдаленных 

 осложнений СД 1-го типа коррелирует со степенью 

эффективности контроля уровня гликемии, выра-

женного в содержании HbA
1c

 в крови [9]. Достиже-

ние целевых показателей HbA
1c

 является ключевым 

моментом в предотвращении развития хронических 

 осложнений [9–11].

Òåðàïåâòè÷åñêèå öåëè ïðè ëå÷åíèè 
ñàõàðíîãî äèàáåòà 2-ãî òèïà

Приказом МЗ Украины № 1118 от 21.12.2012 г. 

«Про затвердження та впровадження медико-

технологічних документів зі стандартизації медичної 

допомоги при цукровому діабеті 2 типу» определены 

цели терапии, которые необходимо достичь при лече-

нии СД 2-го типа (табл. 3).

АДА указывает на необходимость персонализи-

рованного подхода к определению целевых уровней 

HbA
1c

 и ведению пациентов с СД 2-го типа (табл. 4). 

При выборе индивидуального целевого уровня 

HbA
1c

 следует учитывать:

1) возраст пациента. При этом необходимо по-

нимать, что функциональное изнашивание органов 

и систем (биологический возраст) каждого человека 

строго индивидуально, в результате чего невозмож-

но четко разграничить цели гликемического конт-

роля; 

2) ожидаемую продолжительность жизни (ОПЖ). 

Данное понятие позволяет оценить общее состояние 

пациента и вероятность развития у него сосудистых 

осложнений (даже в большей степени, чем возраст). 

Так, цели гликемического контроля могут быть менее 

строгими у пациентов с ОПЖ < 5 лет, поскольку про-

Используемый метод Преимущества Недостатки 

Ионообменная хромато-
графия

— Полностью автоматический
— Высокая воспроизводимость
— Результаты не требуют подтвержде-
ния

— Необходимость использования специали-
зированного оборудования

Аффинная хроматография
— Сертифицированный метод
— Возможность выполнения единичных 
исследований в кабинете врача

— Высокая стоимость расходных материа-
лов
— Непрямое определение фракции HbA

1c

Иммунотурбидиметрия

— Сертифицированный метод
— Возможность выполнения анализа на 
биохимическом анализаторе, установ-
ленном в лаборатории

— Необходимость ручной пробоподготовки
— Клинически значимая интерференция в 
присутствии гемоглобинов F (> 10 %), С и S

Ионообменная хромато-
графия низкого давления

— Хорошая корреляция с методом ВЭЖХ
— Необходимость пробоподготовки
— Низкая производительность, интерферен-
ция в присутствии HbF

Аффинная хроматография 
с использованием микро-
колонок

— Относительно низкая стоимость
— Не отвечает требованиям NGSP
— Высокие трудозатраты

Таблица 2. Основные лабораторные методы определения HbA
1c
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гноз жизни такого пациента, как правило, определя-

ется тяжелым основным заболеванием (например, 

онкологической патологией). У пациентов молодого 

и среднего возраста с высокой ОПЖ рекомендуется 

достижение более строгих целей контроля гликемии 

для предупреждения развития сосудистых осложне-

ний СД; 

3) наличие тяжелых осложнений. В исследовании 

ACCORD подтверждено, что при наличии у пациента 

сердечно-сосудистых осложнений при достижении 

нормогликемии возрастает частота развития гипо-

гликемических состояний, которые влекут за собой 

кардио- и цереброваскулярные катастрофы;

4) риск развития тяжелых гипогликемий. Возмож-

ность строгого контроля гликемии ограничена, по-

скольку влечет за собой высокий риск сердечно-со-

судистой смертности. 

Òåðàïåâòè÷åñêèå öåëè ïðè ëå÷åíèè 
ñàõàðíîãî äèàáåòà 1-ãî òèïà

Согласно современным рекомендациям (AДA, 

2013), значение HbA
1c

 < 7,0 % является целевым для 

большинства пациентов с СД 1-го типа при условии 

отсутствия гипогликемических реакций. Таким об-

разом, обеспечивается эффективная профилактика 

микрососудистых осложнений диабета. При этом у 

некоторых пациентов (небольшой стаж диабета, от-

сутствие осложнений СД и сопутствующих заболе-

ваний) рекомендуется рассматривать более жесткие 

целевые значения HbA
1c

 < 6,5 %, если они могут быть 

достигнуты при отсутствии гипогликемических со-

стояний. У пациентов с тяжелыми гипогликемиями в 

анамнезе, тяжелыми диабетическими  осложнениями 

или сопутствующими заболеваниями рекомендуется 

установить менее жесткие цели — HbA
1c

 < 8 %.

У детей, подростков целевые значения HbA
1c

 мо-

гут колебаться от 7 до 8,5 % в зависимости от возраста, 

наличия гипогликемических эпизодов, физической 

активности, возможности контроля приема углево-

дов (табл. 5).

Учитывая возможности высокой стандартизации 

исследования HbA
1c

, в настоящее время АДА (2010 г.) 

предлагает использовать HbA
1c

 не только как крите-

рий компенсации СД, но и с целью ранней диагно-

стики нарушений углеводного обмена (табл. 6). По-

роговым предложено считать значение HbA
1c

, равное 

6,5 %.

С 2012 г. использование HbA
1c

 для диагностики СД 

одобрено и в Украине (приказ МЗ Украины № 1118 

от 21.12.2012 г. «Про затвердження та впровадження 

медико-технологічних документів зі стандартизації 

медичної допомоги при цукровому діабеті 2 типу»). 

Таким образом, если учесть последние рекомен-

дации диабетологических организаций, то показани-

ями к определению HbA
1c

 являются:

— скрининг и диагностика СД;

— мониторинг течения и контроля проводимого 

лечения больных СД, определение степени компен-

сации СД;

Параметры Цели терапии (результаты лабораторных исследований)

HbA
1c

, %

Общепринятый уровень для большинства пациентов составляет  7 при референс-
ных значениях, но может устанавливаться индивидуально, учитывая имеющиеся 
осложнения. 
Уровень  6,5 устанавливается у пациентов с высокой ожидаемой продолжитель-
ностью жизни, без сердечно-сосудистых заболеваний, без риска развития гипогли-
кемического состояния, у тех, у кого это достижимо. 
Уровень  7,5 устанавливается у пациентов с низкой ожидаемой продолжительно-
стью жизни, с сердечно-сосудистыми заболеваниями, с риском развития гипогли-
кемического состояния, у тех, у кого это не представляется достижимым

Глюкоза плазмы капиллярной 
крови натощак, ммоль/л

< 5,6

Глюкоза плазмы капиллярной 
крови после еды, ммоль/л

< 10

Таблица 3. Цели терапии при лечении СД 2-го типа

Возраст

Молодой Средний
Пожилой 

и/или ОПЖ < 5 лет 

HbA
1c

, % 6–6,5 6,5–7,0 7–7,5

Таблица 4. Индивидуальные целевые значения 

HbA
1c

 при СД 2-го типа (АДА, 2010)

Возраст, лет HbA
1c

, %

HbA
1c

 (при отсутствии 

серьезных эпизодов 

гипогликемий), %

0–6 < 8,5 < 8

6–12 < 8 < 7,5

13–19 < 7,5 < 7

Таблица 5. Индивидуальные целевые значения 

HbA
1c

 при СД 1-го типа у детей (АДА)

Уровень HbA
1c

, % Интерпретация результата

< 5,7 Отсутствие СД

5,7–6,4
Повышенный риск диабета (пре-
диабет)

6,5 и выше СД

Таблица 6. Интерпретация результатов HbA
1c

 

(АДА, 2010)
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— обследование беременных женщин с целью 

диагностики гестационного диабета, оценки риска 

врожденных патологий плода;

— оценка рисков общей смертности, инфарктов 

миокарда, ишемических инсультов, диабетической 

ретинопатии, нефропатии, нейропатии, колорек-

тального рака.

При интерпретации результата HbA
1c

 необходимо 

учитывать наличие факторов, влияющих на уровень 

данного показателя (табл. 7). 

Таким образом, использование уровня гликиро-

ванного гемоглобина рекомендовано в качестве кри-

териев компенсации СД и диагностики нарушений 

углеводного обмена. При этом врач должен остано-

вить свой выбор на стандартизированном методе ис-

следования, а также учесть наличие различных фак-

торов, влияющих на уровень HbA
1c

.
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Повышающие уровень HbA
1c

Понижающие уровень HbA
1c

— Дефицит витамина В
12

 и железа
— Угнетение эритропоэза
— Алкоголизм
— Хроническая почечная недостаточность
— Увеличение сроков жизни эритроцитов (спленэкто-
мия)
— Гипербилирубинемия
— Лекарственные препараты (гидрохлортиазид, индапа-
мид, пропранолол, морфин)

— Ретикулоцитоз
— Хронические заболевания печени
— Снижение сроков жизни эритроцитов (гемоглобинопа-
тии, спленомегалия, ревматоидный, артрит)
— Гипертриглицеридемия
— Лекарственные препараты (препараты эритропоэти-
на, железа; витамины В

12
, С, Е; аспирин; противовирус-

ные)

Таблица 7. Факторы, влияющие на уровень HbA
1c

Луценко Л.А.
Київський міський клінічний ендокринологічний центр

РОЛЬ ГЛІКОВАНОГО ГЕМОГЛОБІНУ В ДІАГНОСТИЦІ 
ТА МОНІТОРИНГУ ЦУКРОВОГО ДІАБЕТУ

Резюме. З урахуванням поширеності цукрового діабету, 
можливості раннього та швидкого розвитку його усклад-
нень, великої кількості недіагностованих випадків і не-
втішних прогнозів ВООЗ щодо перспектив поширення 
цукрового діабету у світі важливою є своєчасна та точна 
діагностика порушень вуглеводного обміну. Глікований 
гемоглобін — показник, що при використанні стандартизо-
ваних методик дає інтегроване уявлення про рівень глікемії 
впродовж значного проміжку часу та дозволяє своєчасно 
виявити порушення вуглеводного обміну. При викорис-
танні глікованого гемоглобіну як діагностичного критерію 
порушень вуглеводного обміну або ступеня компенсації 
цукрового діабету важливим є правильний підхід до вибору 
методу визначення даного показника з урахуванням його 
аналітичної надійності.

Ключові слова: цукровий діабет, глікований гемоглобін, глі-
кування, глікемічний контроль.

Lutsenko L.А.
Kyiv Municipal Clinical Endocrinological Center, Kyiv, Ukraine

THE ROLE OF GLYCATED HEMOGLOBIN IN THE 
DIAGNOSIS AND MONITORING OF DIABETES MELLITUS

Summary. Considering the prevalence of diabetes mellitus, 
the possibility of early and rapid progression of its complica-
tions, a large number of undiagnosed cases and disappointing 
prognosis of the World Health Organization on the prospects 
of diabetes mellitus spreading in the world, timely and accu-
rate diagnosis of carbohydrate metabolism disorders is impor-
tant. The glycated hemoglobin is an indicator that, while using 
the standardized methods, provides an integrated view of the 
glycemia level during a long period of time and helps to detect 
timely the carbohydrate metabolism disorders. While using the 
glycated hemoglobin as a diagnostic criterion of carbohydrate 
metabolism disorders or degree of diabetes mellitus compensa-
tion, the correct approach to the choice of the method of this 
index determination, considering its analytical reliability, is 
important.

Key words: diabetes mellitus, glycated hemoglobin, glycation, 
glycemic control.
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Ââåäåíèå
В последние годы отмечается тенденция к уве-

личению числа детей, страдающих хроническим 

гломерулонефритом (ХГН). Данное заболева-

ние склонно к обострению и протекает на фоне 

нарушений иммунологической резистентности 

организма. Важно отметить, что в большинстве 

случаев пусковым фактором, ведущим к рециди-

ву гломерулонефрита, является сезонная острая 

респираторная вирусная инфекция (ОРВИ) или 

обострение хронической лор-патологии со сторо-

ны верхних дыхательных путей (ВДП). 

В связи с этим снижение заболеваемости 

ОРВИ, лечение рецидивирующей и хронической 

патологии ВДП являются эффективными мера-

ми профилактики обострения гломерулонефрита. 

При этом среди приоритетов отечественного здра-

воохранения и медицинской науки важное место 

занимает внедрение в клиническую практику ле-

карственных средств, безопасных и эффектив-

ных для применения у детей. Несмотря на то что 

возможность профилактики обострений (сниже-

ние частоты) рецидивирования ХГН за счет про-

филактики сезонных ОРВИ и лечения патологии 

ВДП очевидна, современная медицина сталкива-

ется с определенными трудностями в этой сфере. 

Прежде всего необходимо обеспечить восстанов-

ление функции естественных барьеров ВДП, им-

мунологической реактивности, с другой стороны, 

учитывая особенность данного контингента па-

циентов, такое лечение должно совмещать в себе 

максимальную безопасность и не менять вектор 

иммунологической реактивности. Исходя из это-

го, иммунореабилитация должна включать в себя 

нормализацию питания, режима дня, рациональ-

ное закаливание и использование препаратов на-

турального происхождения, влияющих на неспе-

цифическую резистентность организма.

В настоящее время накоплен достаточный 

опыт применения растительного иммуномодуля-

тора Имупрет для профилактики ОРВИ и лечения 

хронической патологии ВДП. Получены данные, 

УДК 615.035.4-616.035-616.61-002
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подтверждающие его потенциал в отношении 

профилактики сезонных ОРВИ и хронических 

заболеваний, имеющих тенденцию к обострению 

на фоне респираторных инфекций (хронический 

аденоидит, тонзиллит и т.д.). По этой причине 

мы выбрали этот фитопрепарат в составе имму-

нореабилитационного комплекса. Демонстрация 

возможности препарата Имупрет способство-

вать сокращению числа рецидивов хронического 

гломерулонефрита путем профилактики ОРВИ и 

обострений хронических воспалительных заболе-

ваний ВДП открыла бы дополнительные возмож-

ности в лечении данной нефрологической про-

блемы. 

Компоненты, входящие в состав препарата 

Имупрет, проявляют комплексную активность. 

Прежде всего растительные флавоноиды в со-

ставе данного лекарственного средства повы-

шают кислородный взрыв в иммунных клетках, 

ответственных за реакции клеточного иммуните-

та. Таким образом, повышается эффективность 

иммунных реакций против чужеродных антиге-

нов без изменения вектора их направленности. 

Кроме повышения эффективности неспецифи-

ческих иммунных реакций, при терапии данным 

иммуномодулятором усиливается продукция ин-

терферонов и защитных иммуноглобулинов сли-

зистыми, что важно как для санации ВДП при 

хронических воспалительных заболеваниях, так 

и для предупреждения сезонных ОРВИ. Противо-

воспалительный эффект препарата способствует 

подавлению латентного воспаления со стороны 

лимфоидной ткани ВДП.

Целью настоящего исследования явилась оп-

тимизация противорецидивной терапии хрониче-

ского гломерулонефрита у детей, часто болеющих 

ОРВИ.

Ìàòåðèàëû è ìåòîäû
В ходе одного эпидемического сезона мы 

 изучали клиническую эффективность, перено-

симость и безопасность иммунопрофилактики 

ОРВИ и эпизодов обострения воспалительных 

заболеваний ВДП у детей, страдающих ХГН, с 

применением растительного иммуномодулятора 

Имупрет.

В открытое проспективное моноцентровое не-

интервенционное исследование были включены 

52 ребенка (средний возраст 6,7 ± 1,2 года), стра-

дающих ХГН, а также имеющих в анамнезе частые 

ОРВИ и/или хронические заболевания ВДП.

В зависимости от схемы ведения пациен-

ты были распределены на 2 группы: основную 

(n = 27) и группу сравнения (n = 25). В основной 

группе проводили иммунопрофилактику ОРВИ и 

эпизодов обострения заболеваний ВДП, исполь-

зуя препарат Имупрет в возрастных дозировках на 

протяжении 30 дней. Пациенты группы сравнения 

не получали иммунопрофилактических средств.

За пациентами устанавливали 12-месячное 

наблюдение, мониторируя состояние здоровья, 

заболеваемость ОРВИ, частоту и тяжесть обо-

стрений воспалительных заболеваний ВДП и 

ХГН. Также в основной группе оценивали пере-

носимость и безопасность применения препарата 

Имупрет.

Критериями включения являлись следующие: 

ХГН, изолированный мочевой синдром (ИМС), 

нефротическая форма (НФ), в период частичной 

или полной клинико-лабораторной ремиссии, без 

нарушения функции почек (НФП); возраст от 3 

до 15 лет; наличие хронической патологии рото-

глотки (тонзиллит, аденоидит, фарингит) в фазе 

ремиссии не менее 1 месяца; более 4 эпизодов 

ОРВИ за эпидемический сезон.

Критерии исключения: ХГН, ИМС или НФ, в 

период обострения, без или с НФП; прием ГКС 

или цитостатиков (при НФ); обострение хрониче-

ского заболевания ротоглотки.

Пациенты были обследованы по общеклини-

ческой программе, которая включала общий и 

биохимический анализ крови, бактериологиче-

ское исследование мазка с поверхности небных 

дужек и задней стенки глотки (табл. 1), анализы 

мочи (общий, суточная протеинурия и др.).

Математическую обработку полученных дан-

ных проводили на персональном компьютере, ис-

пользуя методы вариационной статистики. Для 

определения различий между группами исполь-

зовали критерий Стьюдента (t), различия считали 

достоверными при р < 0,05.

Ðåçóëüòàòû è èõ îáñóæäåíèå
Все обследованные пациенты страдали раз-

личной хронической патологией ВДП (как одной, 

так и сочетанной), в том числе: хроническим тон-

зиллитом (38 детей), хроническим аденоидитом 

(29 детей), хроническим фарингитом (16 детей). 

Возбудитель

Количество случаев

Основная 

группа (n = 27)

Группа сравне-

ния (n = 25)

Staphylococcus 
aureus

13 10

Streptococcus 
pyogenes

4 6

Klebsiella 
pneumoniae

2 4

Haemophilus 
influenzae

2 1

Ассоциация 
микроорганизмов

6 4

Таблица 1. Спектр возбудителей у пациентов 

с ХГН и хронической патологией ротоглотки 

по данным бактериологического исследования 

мазка с поверхности небных дужек и задней 

стенки глотки
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За предыдущий год до включения в исследование 

у всех детей отмечались частые эпизоды ОРВИ 

(среднее значение 5,32 раза за сезон). Частота 

обострения хронических воспалительных заболе-

ваний ВДП составила 5,34 раза за холодный сезон. 

При бактериологическом исследовании у всех де-

тей определялась различная патогенная и услов-

но-патогенная микрофлора.

Анализ профилактической эффективности ис-

пользования препарата Имупрет показал сниже-

ние в 2,2 раза (на 56,2 %) заболеваемости ОРВИ 

(р < 0,05) в сопоставлении с группой сравнения, 

в которой данный показатель составил 8,6 % 

(табл. 2). Частота обострения хронических за-

болеваний ВДП на протяжении года в основной 

группе также снизилась в 1,6 раза (на 38,8 %) по 

сравнению с прошлым годом, что существенно 

выше, чем в группе сравнения (8,5 %) (р < 0,05).

Значимое уменьшение частоты ОРВИ и обо-

стрений хронической воспалительной патологии 

ротоглотки в основной группе коррелировало с 

изменением частоты рецидивирования ХГН. Этот 

показатель составил 1,3 случая в год, что на 32,3 % 

меньше, чем за предыдущий период. В группе 

сравнения частота обострений ХГН уменьшилась 

лишь на 12 % (р < 0,05) (рис. 1). Это позволило 

повысить контроль над течением ХГН у детей ос-

новной группы, в то время как в группе сравнения 

аналогичной позитивной динамики отмечено не 

было.

Результаты 12-месячного мониторирования со-

стояния здоровья детей с ХГН показали, что про-

веденные иммунопрофилактические мероприя-

тия характеризовались хорошей переносимостью. 

Анализ течения периода наблюдения показал, что 

побочных эффектов, нежелательных явлений при 

применении препарата Имупрет у наблюдаемых 

детей зарегистрировано не было. Особое внима-

ние при этом уделялось особенностям течения 

ХГН, которое характеризовалось отсутствием не-

благоприятного влияния иммунопрофилактики. 

При этом ухудшения в состоянии детей в целом, а 

также в течении ХГН отмечено не было.

Âûâîäû
Таким образом, результаты проведенного ис-

следования свидетельствуют о хорошей переноси-

мости, высокой клинической, а также профилак-

тической эффективности иммунопрофилактики с 

применением препарата Имупрет у детей с ХГН. 

Так, благодаря иммунопрофилактике было до-

стигнуто не только снижение заболеваемости 

ОРВИ и воспалительными заболеваниями ВДП, 

но и сокращение частоты обострений ХГН, в ре-

зультате чего удалось повысить контроль над те-

чением ХГН у детей.
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ЗАСТОСУВАННЯ ПРЕПАРАТУ ІМУПРЕТ 
В КОМПЛЕКСНІЙ ТЕРАПІЇ ХРОНІЧНОГО 

ГЛОМЕРУЛОНЕФРИТУ У ДІТЕЙ

Резюме. В статті наведені дані про клінічну ефективність, пе-
реносимість і безпеку імунопрофілактики гострих респіратор-
них вірусних інфекцій та епізодів загострення запальних захво-
рювань верхніх дихальних шляхів у дітей із хронічним гломеру-
лонефритом. Доведено, що застосування препарату Імупрет в 
комплексному лікуванні хронічного гломерулонефриту у дітей 
сприяє зниженню у 2,2 раза захворюваності на гострі респіра-
торні вірусні інфекції, у 1,6 раза — числа епізодів загострення 
запальних захворювань верхніх дихальних шляхів і на 32 % — 
частоти загострень хронічного гломерулонефриту.

Ключові слова: хронічний гломерулонефрит, діти, Імупрет.
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APPLICATION OF IMUPRET IN THE COMPLEX TREATMENT 
OF CHRONIC GLOMERULONEPHRITIS 

IN CHILDREN

Summary. The article presents data on clinical efficacy, tolerabil-
ity and safety of immunoprophylaxis of acute respiratory viral infec-
tions and exacerbation of episodes of acute inflammatory diseases 
of the upper respiratory tract in children with chronic glomerulo-
nephritis. It is shown that use of Imupret in combination therapy of 
chronic glomerulonephritis in children leads to a reduction by 2.2 
times of the incidence of acute respiratory viral infections, by 1.6 
times — the number of episodes of acute inflammatory diseases of 
the upper respiratory tract and by 32 % — the incidence of chronic 
glomerulonephritis exacerbations.

Key words: chronic glomerulonephritis, children, Imupret.
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Âñòóï
Інфекції сечової системи (ІСС) є найбільш поши-

реною групою інфекційних захворювань, переважно 

за рахунок хронічного пієлонефриту (ХП), на част-

ку якого в структурі вказаної групи хвороб припадає 

понад 90 % випадків [1]. В Україні ХП посідає друге 

місце серед усіх причин, що призводять до розвитку 

хронічної ниркової недостатності (ХНН) [2]. У США 

на частку ІСС припадає понад 100 000 госпіталізацій 

щорічно, найчастіше з приводу пієлонефриту [6].

На тлі супутнього цукрового діабету (ЦД) ХП діа-

гностується практично в кожного четвертого хворого, 

що у 2–3 рази частіше, ніж у загальній популяції [3, 4].

Препаратами емпіричної терапії ХП є -лактами 

та фторхінолони, і зростаюча резистентність до них 

уропатогенів обмежує терапевтичні можливості [6, 7]. 

Основним механізмом резистентності до -лактамів 

є вироблення -лактамаз. Протягом останніх років 

збільшується кількість штамів мікроорганізмів, що 

мають плазмідні -лактамази розширеного спектра 

дії (ЛРС) [7, 8]. Більшість штамів, що продукують ці 

ферменти, також проявляють корезистентентність до 

триметоприму, фторхінолонів і аміноглікозидів [9].

Метою нашого дослідження було вивчити поши-

реність плазмід-індукованих ЛРС серед хворих на 

ХП із супутнім ЦД 2-го типу й без нього та виявити 

фактори, що можуть сприяти колонізації сечового 

тракту ЛРС-продукуючими бактеріями.

Ìàòåð³àëè òà ìåòîäè
Було обстежено 105 хворих на ХП: 72 пацієнти 

(І група) без супутнього ЦД 2-го типу, 32 хворі (ІІ 

група) — із супутнім ЦД 2-го типу. Серед обстежених 

були 91 (86,7 %) жінка й 14 (13,3 %) чоловіків, серед-

ній вік становив 56,9 ± 1,7 року. Серед обстежених у 

21 (20 %) хворого на ХП було діагностовано І стадію 

ХХН, у 28 (26,7%) — ІІ стадію, ІІІ стадію ХХН мали 27 

(25,7 %) пацієнтів, ІV — 29 (27,6 %). Для визначення 

стадії ХХН ми використовували класифікацію хвороб 

для нефрологічної практики згідно з наказом МОЗ 

України № 65/462 від 30.09.03 та рішенням 4-го з’їзду 

Української асоціації нефрологів (2013) [5]. Ступінь 

порушення функції нирок оцінювали шляхом розра-

хунку швидкості клубочкової фільтрації, що здійсню-

вали за формулою CKD-EPI (KDIGO, 2012).

Методи обстеження включали:

1. Методи оцінки стану хворого й верифікації діа-

гнозу (збір анамнезу, загальний огляд, лабораторні та 

інструментальні методи) проводилися згідно з чин-

ними рекомендаціями [1].

2. Методи оцінки ефективності антибіотикотера-

пії вивчалися в динаміці клінічних симптомів і лабо-

раторних показників.
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3. Методи оцінки резистентності in vitro — прово-

дився посів сечі на флору й чутливість до антибакте-

ріальних препаратів.

4. Методи дослідження плазмід-індукованих ме-

ханізмів резистентності полягали в діагностиці генів 

ТЕМ, SHV і СТХ-М, що кодують вироблення ЛРС, 

шляхом полімеразної ланцюгової реакції (ПЛР). ПЛР 

проводили за стандартною схемою за допомогою 

програмованого термоциклера «Терцик-2» фірми 

«ДНК-технологія» [11].

Ðåçóëüòàòè
Серед обстежених 105 хворих у 22 (20,9 %) вияви-

лися гени резистентності: 11 (36,7 %) генів blaTEM, 11 

(36,7%) — blaCTX-M i 8 (26,7%) — blaSHV. У першій 

групі частота виявлення ЛРС становила 27,4 %, у 

другій групі — 31,3 %. Типи виявлених генів по групах 

подані на рис. 1. 

Аналіз виявлення плазмідних ЛРС залежно від ста-

ті та віку показав, що серед чоловіків питома вага генів 

резистентності становила 14,3 %, серед жінок — 30,8 %. 

Залежно від віку встановлено, що в пацієнтів віком по-

над 55 років частота колонізації ЛРС-продукуючими 

бактеріями вірогідно вища, ніж у пацієнтів віком до 55 

років (37,9 проти 12,8 %, р < 0,05). Подібна тенденція 

спостерігається у хворих на ХП як із супутнім ЦД 2-го 

типу, так і без нього (рис. 2).

При проведенні аналізу поширеності плазмід-ін-

дукованих механізмів резистентності у хворих із різ-

ними стадіями ХХН виявлено тенденцію до збільшен-

ня колонізації сечового тракту ЛРС-продукуючими 

бактеріями при прогресуванні ХХН. Так, у хворих 

із ХХН І ст. частота виявлення генів резистентності 

становила 9,5 %, з ХХН ІІ ст. — 17,9 %, ХХН ІІІ ст. — 

44,4 % (р < 0,05), а в пацієнтів із вираженою нирковою 

недостатністю ХХН ІV ст. — 37,9 % (р = 0,07). У хво-

рих на ХП із супутнім ЦД 2-го типу питома вага генів 

резистентності на початкових стадіях ниркової недо-

статності була дещо вищою, проте вірогідних відмін-

ностей між групами не виявлено (рис. 3).

З метою підвищення ефективності антибіоти-

котерапії проводиться пошук факторів ризику, що 

можуть сприяти колонізації сечового тракту бактері-

ями з плазмідними ЛРС. Ми проаналізували трива-

лість хронічного пієлонефриту, факт стаціонарного 

лікування протягом року та прийом антибіотиків у 

зв’язку з наявністю генів резистентності. Встановле-

но, що тривалість ХП понад 10 років, випадок стаці-

онарного лікування протягом року та прийом анти-

біотиків з різних причин у поточному році вірогідно 

пов’язані з виявленням плазмід-індукованих ЛРС 

(рис. 4).

Îáãîâîðåííÿ ðåçóëüòàò³â
Резистентність до -лактамів, обумовлена плаз-

мід-індукованими ЛРС, зростає, особливо протягом 

останніх 20 років. Згідно з даними річного звіту Євро-

пейського товариства з епіднагляду за антимікробною 

резистентністю (EARS-Net) за 2013 рік, поширеність 

ЛРС серед клінічних штамів E.coli та K.pneumoniae, 

резистентних до 3-ї генерації цефалоспоринів, варіює 

в межах 85–100 % [7, 12]. У нашому дослідженні вияв-

лення плазмід-індукованих ЛРС становило 26,1 %, 

серед яких типи TEM і CTX-M були найпоширені-

шими.

Згідно з дослідженнями, до факторів ризи-

ку колонізації або інфекцій, спричинених ЛРС-

Рисунок 1. Типи βЛРС в обстежених хворих
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Рисунок 2. Виявлення βЛРС залежно від віку
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Рисунок 4. Фактори ризику колонізації βЛРС

Рисунок 3. Виявлення βЛРС залежно від стадії 
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продукуючими організмами, можна віднести: чоло-

вічу стать; вік 65 років і більше; випадок недавньої 

госпіталізації; лікування в попередні 3 місяці цефа-

лоспоринами, пеніцилінами та фторхінолонами; за-

хворювання простати; деменція; діабет [13–15]. При 

аналізі отриманих даних встановлено, що в жінок пи-

тома вага генів резистентності була дещо вищою, ніж 

у чоловіків (30,8 проти 14,3 %); у віковому діапазоні 

старше 55 років колонізація ЛРС-продукуючими 

бактеріями вірогідно зростає (37,9 проти 12,8 %, 

р < 0,05); тривалість ХП більше 10 років, випадок гос-

піталізації та прийом антибіотиків у поточному році 

вірогідно пов’язані з наявністю ЛРС; хворі з нирко-

вою недостатністю (ХХН, ІV стадія) мають вірогідно 

вищу питому вагу генів резистентності (р < 0,05 для 

пацієнтів із ХХН ІІІ ст. та р = 0,07 для хворих із ХХН 

ІV ст.); проте виявлення генів резистентності у хворих 

на ХП із супутнім ЦД 2-го типу та без нього вірогідно 

не відрізняється (31 проти 27 %).

Наявність генів стійкості серед уропатогенів свід-

чить про високу швидкість поширення за допомогою 

плазмід. Тому суворе дотримання рекомендацій щодо 

призначення та дозування антибактеріальних препа-

ратів, ідентифікація ЛРС-продукуючих бактерій є 

необхідним засобом запобігання поширенню муль-

тирезистентності.

Âèñíîâêè
1. Поширеність плазмід-індукованих механізмів 

резистентності серед хворих на ХП становить 26,1 %.

2. -лактамази типів TEM і CTX-M — найпошире-

ніші механізми антибіотикорезистентності в нашому 

дослідженні, вони виявляються з однаковою часто-

тою — 36,7 %.

3. До факторів, що можуть сприяти колонізації 

сечового тракту ЛРС-продукуючими бактеріями, 

можна віднести: вік 55 років і більше, наявність ХХН 

ІІІ та ІV стадій, тривалість захворювання понад 10 ро-

ків, факт стаціонарного лікування упродовж остан-

нього року, прийом антибіотиків із різних причин у 

поточному році.

Конфлікт інтересів. При підготовці матеріалів до 

публікації автори не отримували гонорарів і не мали 

іншої матеріальної зацікавленості.
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Инфекции мочевыводящих путей (ИМП) — 

группа инфекционно-воспалительных заболева-

ний органов мочеполового аппарата, отвечающих 

за экскрецию мочи. Европейская ассоциация уро-

логов (EAU, 2014), исходя из локализации, выде-

ляет цистит, уретрит и пиелонефрит. Такое разде-

ление является условным, так как изолированные 

поражения одного сегмента мочевыводящих путей 

почти не встречаются. Таким образом, цистит рас-

сматривается как преимущественное поражение 

слизистой оболочки мочевого пузыря, а пиело-

нефрит — как поражение чашечно-лоханочной 

системы и тубулоинтерстициальной ткани. 

Согласно классификации Европейской ассо-

циации урологов, которая используется и в Укра-

ине, выделяют острые и хронические (манифеста-

ция которых наблюдается на протяжении трех и 

более месяцев), а также осложненные и неослож-

ненные ИМП. Осложненными ИМП считаются 

также эпизоды обострения при рецидивирующем 

течении, которые наблюдаются более трех раз в 

год или дважды за полугодие. 

ИМП занимают первое место по частоте среди 

всех нефрологических заболеваний и одно из ли-

дирующих мест среди всех инфекционных заболе-

ваний человека. Также ИМП составляют 40 % всех 

внутрибольничных инфекций [1].

ИМП встречаются в два раза чаще у женщин 

[2], в три раза чаще — в детском возрасте [3]. В те-

чение жизни у 40–50 % женщин наблюдается как 

минимум один эпизод ИМП [4, 5].

Чаще всего возбудителями ИМП являются: 

грамотрицательная флора, в частности Escherichia 
coli (75–90 %), внутриклеточные возбудители (уре-

аплазма, микоплазма, хламидия), простейшие, та-

кие как Trichomonas vaginalis, грамположительные 

бактерии (Staphylococcus saprophyticus), грибы, ред-

ко — вирусы. 

Во взрослом возрасте ИМП в преобладающем 

большинстве случаев ассоциируется с инфек-

циями половых органов и часто развивается как 

 осложнение последних.

Как известно, клинически ИМП, в частно-

сти цистит, манифестирует в виде уретрального 

синдрома, характеризующегося частыми болез-

ненными мочеиспусканиями, императивными 

позывами к мочеиспусканию, лейкоцитурией и 

бактериурией. В то же время инфекции верхних 

мочевыводящих путей характеризуются появлени-

ем экстраренальных симптомов в виде фебриль-

ной температуры тела, явлений общей интоксика-

ции, болей в пояснице, характерных изменений в 

периферической крови. 

Главенствующую и обязательную роль в веде-

нии пациентов с ИМП играет антимикробная те-

рапия. На сегодняшний день вопрос выбора адек-

ватного препарата актуален и неоднозначен. Дело 

в том, что препараты, традиционно использовав-

шиеся для лечения ИМП, — уроантисептики, та-

кие как нитрофурантоин, фурагин и триметоприм/

сульфаметоксазол (ко-тримоксазол), становятся 

все менее эффективными в связи с постоянно воз-
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растающей резистентностью к ним возбудителей 

ИМП. Все чаще лечащим врачам приходится на-

значать дополнительные антимикробные препа-

раты.

К примеру, данные одного из масштабных ис-

следований показывают рост резистентности 

E.coli к препаратам первой линии, а именно ком-

бинации триметоприма с сульфаметоксазолом, а 

также нитрофурантоину, в США в период с 1995 

по 2001 г. [6]. По данным другого исследования, 

также проведенного в США, 10–20 % выделяемых 

из мочи штаммов E.сoli являются резистентными к 

триметоприму/сульфаметоксазолу и около 2 % из 

них — и к нитрофурантоину [7]. В Мексике рези-

стентность к ко-тримоксазолу составляет 60,1 %, а 

к нитрофурантоину — 7,4 % [8]. 

Масштабное исследование ECO-SENS, в ходе 

которого были изучены данные 4734 женщин в 

возрасте от 18 до 65 лет, собранные в 252 лечеб-

ных учреждениях 16 стран Европы и Канады, 

приводит следующие показатели резистентности: 

15 % для триметоприма и 14 % в случае использо-

вания комбинации триметоприма и сульфаметок-

сазола [9].

Что касается стран Африки, внимания заслу-

живает исследование, проведенное в одной из 

национальных больниц Танзании, по результа-

там которого резистентность к нитрофурантои-

ну и ко-тримоксазолу была самой высокой среди 

всех тестируемых препаратов и составляла 18,7 и 

38,5 % [10].

К сожалению, это не единственный недостаток 

вышеуказанных препаратов. С их приемом связа-

но возникновение множества неблагоприятных 

побочных эффектов. 

Для ко-тримоксазола характерно возможное 

угнетение всех ростков кроветворения, развитие 

депрессии, периферических нейропатий, бронхо-

спазма, гастрита, холестаза, гепатита, гепатоне-

кроза, гематурии, токсической нефропатии, асеп-

тического менингита, а также множества тяжелых 

аллергических реакций, в том числе токсического 

эпидермального некролиза (синдром Лайелла) и 

синдрома Стивенса — Джонсона.

Что касается нитрофурантоина, то его приме-

нение нередко связано с развитием бронхолегоч-

ных поражений, таких как бронхоспазм, лобарная 

инфильтрация, плевральная экссудация, развитие 

пневмонита и фиброза легких.

Помимо всего прочего, нитрофурантоин, как и 

остальные уроантисептики, не рекомендуется на-

значать при пиелонефрите, так как он не создает 

необходимых концентраций в ткани почек, и ли-

цам мужского пола, что обусловлено возможным 

наличием возбудителя в ткани предстательной же-

лезы и семенных пузырьков.

Приведенные данные позволяют оценить се-

рьезность проблемы, связанной с использованием 

препаратов первой линии для лечения ИМП, та-

ких как нитрофурантоин и триметоприм, и акту-

альность поиска адекватной альтернативы. 

Применение антимикробных препаратов из 

группы фторхинолонов также не является выхо-

дом из ситуации, так как резистентность к ним 

микроорганизмов развивается еще быстрее, и на 

сегодняшний день фторхинолоны нередко ста-

новятся малоэффективными, особенно в случае 

 осложненных поражений. Об этом свидетель-

ствуют и рекомендации Европейской ассоциации 

урологов (2014), определяющие возможность ис-

пользования фторхинолонов при популяционной 

резистентности менее 10 %.

В последние годы результаты множества ис-

следований и опыт практического применения 

позволяют рассмотреть в качестве оптимальной 

альтернативы еще один представитель антими-

кробных лекарственных средств из группы нитро-

фуранов — нифурател.

Ранее данный препарат активно применялся 

для лечения урогенитальных инфекций, однако 

сейчас его начинают широко использовать в тера-

пии ИМП в связи с его широким спектром актив-

ности, отсутствием резистентности и относитель-

ной безопасностью.

Нифурател обладает антибактериальной, анти-
протозойной и противогрибковой активностью, 
высокой эффективностью в отношении грамотри-
цательных и грамположительных бактерий, в том 
числе мультирезистентных.

При оценке антимикробной активности нифу-

ратела стоит упомянуть об исследовании, целью 

которого было определение степени активности 5 

представителей нитрофуранов на 201 штамме раз-

личных микроорганизмов. Согласно результатам 

этого исследования, нифурател обладает намного 

большей антимикробной активностью по сравне-

нию с нитрофурантоином [11].

Спектр антимикробной активности нифурате-

ла включает:

— L.acidophylus;

— E.coli;
— S.faecalis;

— S.faecium;

— S.aureus;

— B.subtilis;

— S.flexneri 2a;

— S.flexneri 6;

— S.sonnei;
— S.typhi;
— S.typhimurium;

— S.enteritidis;

— T.vaginalis;

— Klebsiella spp.;

— Enterobacter spp.;

— Serratia spp.;

— Citrobacter spp.;

— Morganella spp.;

— Rettgerella spp.;
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— Pragia fontium;

— Budvicia aquatica;

— Rachnella aquatilis;

— Acinetobacter spp.;

— простейшие:

- амебы;

- лямблии;

- Proteus mirabilis;

- P.vulgaris;

- Pseudomonas aeruginosa.

Многие исследования показывают высокую 

эффективность применения нифуратела в лече-

нии грибковых ИМП, вызванных Candida [12]. 

При этом большинство исследователей отмечают 

низкий уровень его минимальной подавляющей 

концентрации (МПК). В этом плане молекула ин-

тересна тем, что ее использование «профилактиру-

ет» грибковые  осложнения назначенного лечения.

Заново проанализировав гораздо более ранние 
исследования, можно отметить, что изначально ни-
фурател использовался для лечения ИМП так же 
широко, как и другие антимикробные препараты, и 
часто более успешно.

Примером может служить исследование с уча-

стием 120 пациентов, включая 53 беременные 

женщины, у которых наблюдалась значитель-

ная бактериурия. Пациентки прошли семиднев-

ный рандомизированный курс антимикробной 

терапии антибиотиками пенициллинового ряда 

и нифурателем. При приеме пенициллиновых 

антибиотиков, которые считаются наименее ток-

сичной группой антибиотиков, неблагоприятные 

побочные эффекты наблюдались у 30–40 % паци-

ентов, в то время как в группе принимавших нифу-

рател данный показатель составлял 15 %. При этом 

существенной разницы в антимикробной актив-

ности препаратов отмечено не было [13].

Стоит отметить, что риск развития ИМП мно-

гократно возрастает при наличии урогенитальной 

инфекции, особенно у женщин. В свете этого при-

менение нифуратела выглядит еще более целесоо-

бразным. Как с эмпирической точки зрения, бла-

годаря многолетнему использованию в практике, 

так и с точки зрения доказательной медицины, 

нифурател является одним из самых эффективных 

антимикробных средств для терапии инфекций 

половых путей, при этом не принося вреда есте-

ственной микрофлоре.

Нифурател уже давно зарекомендовал себя как 

эффективное лекарственное средство для лечения 

вагинальной инфекции. Особенно наглядно это 

проявляется при лечении вагинитов смешанной 

этиологии, вызываемых как минимум двумя из 

трех возбудителей (грибы, бактерии и Trichomonas 
vaginalis) и составляющих треть всех вагинальных 

инфекций.

Об этом свидетельствует заключение эксперт-

ной группы представителей Польского гинеколо-

гического сообщества по использованию комби-

нированного препарата нифуратела с нистатином 

Макмирор комплекс 500, наиболее часто приме-

няемого  в связи с тем, что нифурател значительно 

усиливает противогрибковые свойства нистатина 

и определяет возможность его использования у бе-

ременных женщин.

Антитрихомонадный эффект нифуратела не 

уступает эффекту метронидазола. Помимо высо-

кой эффективности в лечении кандидозов, нифу-

рател также проявляет высокую активность в от-

ношении хламидий и микоплазмы. 

Согласно заключениям указанной экспертной 

группы, нифурател является препаратом выбора 

при лечении смешанных вагинальных инфекций, 

а также предпочтительным при антимикробной 

терапии у беременных женщин [14]. 

К схожим выводам пришли также авторы сле-

дующего исследования. В нем принимали участие 

52 женщины в возрасте от 20 до 54 лет, у 26 из кото-

рых был диагностирован вагинальный кандидоз, у 

19 выделена Gardnerella vaginalis, в одном случае 

возбудитель был представлен Trichomonas vaginalis, 

у 6 женщин наблюдалась инфекция смешанной 

этиологии. Во всех группах для лечения приме-

нялся Макмирор комплекс.

По результатам исследования авторы сделали 

заключение, что комбинация нифуратела и ниста-

тина является высокоэффективной для лечения 

вагинальных инфекций различной этиологии и 

оптимальным выбором в качестве их медикамен-

тозной терапии [15].

Следует отметить, что в большинстве стран 

мира нифурател никогда не оставлял своих по-

зиций в комплексном лечении ИМП и лишь в 

последние десятилетия уступал первенство ни-

трофурантоину и ко-тримоксазолу, как и пред-

ставителям фторхинолонов и пенициллиновых 

антибиотиков. Однако в связи с тенденцией к 

усилению резистентности микроорганизмов к по-

следним, а также множеством неблагоприятных 

эффектов их применения все больше медицин-

ских организаций и практикующих специалистов 

своевременно начинают отдавать предпочтение 

препаратам нифуратела.

Почему мы увидели актуальность анализа ни-
фуратела сегодня? Рекомендации Европейской 

ассоциации урологов в последние годы акценти-

ровали внимание на использовании фторхиноло-

нов и цефалоспоринов в лечении неосложненных 

инфекций мочевой системы, в частности цистита 

и уретрального синдрома. Вместе с тем для нашей 

практики такой подход казался излишне агрессив-

ным. И наконец, в 2014 EAU отметила, что «пер-

оральные цефалоспорины, в общем, не так эф-

фективны в качестве краткосрочной терапии и не 

рекомендуются для эмпирической терапии из-за 

экологических побочных действий, но могут быть 

использованы в отдельных случаях». Далее: «Вви-

ду нежелательных экологических эффектов перо-
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ральные фторхинолоны и цефалоспорины больше 

не рекомендуются для рутинной практики, за ис-

ключением особых клинических ситуаций… Рост 

резистентности к E.coli во всем мире ставит под 

сомнение применение триметоприма с сульфа-

ниламидом или без него в качестве эффективного 

профилактического средства, как это было рань-

ше. Есть недавние предупреждения государствен-

ных органов по ограничению долгосрочного про-

филактического применения нитрофурантоина по 

причине редких, но тяжелых легочных и печеноч-

ных побочных эффектов. В целом это показывает, 

что антимикробная профилактика при рецидиви-

рующей ИМП должна быть тщательно оценена в 

каждом отдельном случае, а эффективные альтер-

нативные меры будут приветствоваться». Таким 

образом, достаточно остро ставится вопрос о по-

иске новых или «давно забытых, но эффективных» 

препаратов, среди которых ввиду доказательной 

базы мы и обратили свое внимание на нифурател.

На фармацевтическом рынке нифурател пред-

ставлен препаратом Макмирор в таблетированной 

форме для перорального приема и Макмирор ком-

плекс (в комбинации с нистатином) в виде ваги-

нальных капсул и вагинального крема.
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Резюме. У статті розглянуті питання лікування інфекцій 
сечовивідних шляхів, зокрема приділена увага антибіотико-
терапії. Підкреслюється, що результати безлічі досліджень та 
досвід практичного застосування дозволяють розглядати як 
оптимальну групу нітрофуранів, у тому числі ніфурател. 
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NIFURATEL APPLICATION IN THERAPY OF URINARY TRACT 
INFECTIONS 

Summary. The article examines the treatment of urinary tract 
infections, in particular attention was paid to antibiotic therapy. It 
is emphasized that the results of many studies and practical experi-
ence enable to consider group of nitrofurans, including nifuratel, as 
the optimal group.
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Перевірте кожного пацієнта, який має: 

1) сімейний анамнез хвороби Фабрі або

2) помутніння рогівки («завитки») при досліджен-

ні щілинною лампою.

За відсутності цих двох факторів проводьте тесту-

вання пацієнтів щодо наявності щонайменше двох із 

перерахованих нижче ознак. 

1. Знижена пітливість (ангідроз або гіпогідроз).

2. Червоно-фіолетовий шкірний висип на нижній 

частині тіла (ангіокератоми).

3. Власна та/або сімейна історія ниркової недо-

статності.

4. Власна або сімейна історія «пекучого» або «га-

рячого» болю в руках і ногах, особливо під час лихо-

манок (акропарестезії).

5. Власна або сімейна історія зниження толерантнос-

ті до фізичних вправ, непереносимості тепла або холоду.

6. Пацієнти зі спорадичним або не автосомно-

домінантним (не по чоловічій лінії) успадкуванням 

нез’ясованої серцевої гіпертрофії.

Діагноз хвороби Фабрі підтверджується викорис-

танням комбінації біохімічних і молекулярних тестів 

(див. рис. 1 оригінального документу). 

1. Хвороба Фабрі може бути підтверджена у чоло-

віків із дефіцитом альфа-галактозидази А (-гал А), 

що найчастіше визначається в крові (лейкоцитах), і 

наявністю мутації в гені GLA, розташованому у хро-

мосомі Xq22.1. Хоча в минулому низька активність 

-гал А вважалась достатньою для діагностики хво-

роби у чоловіків, наявність алелі звичайного псевдо-

дефіциту D313Y, що призводить до низької плазмової 

активності -гал А і дещо зниженої ферментативної 

Ðåçþìå ðåêîìåíäàö³é
ÏÐÀÊÒÈ×Í² ÍÀÑÒÀÍÎÂÈ Ç ÕÂÎÐÎÁÈ ÔÀÁÐ²: 

ÐÅÊÎÌÅÍÄÀÖ²¯ ÍÀÖ²ÎÍÀËÜÍÎÃÎ ÒÎÂÀÐÈÑÒÂÀ 
ÃÅÍÅÒÈ×ÍÈÕ ÊÎÍÑÓËÜÒÀÍÒ²Â

Guideline Summary 
FABRY DISEASE PRACTICE GUIDELINES: 

RECOMMENDATIONS OF THE NATIONAL SOCIETY 
OF GENETIC COUNSELORS BIBLIOGRAPHIC SOURCE(S) 

LANEY D.A., BENNETT R.L., CLARKE V., FOX A., HOPKIN R.J., JOHNSON J., O'ROURKE E., SIMS K., WALTER G. 
Fabry disease practice guidelines: recommendations of the National Society of Genetic Counselors // 
J. Genet. Couns. — 2013 Oct. — 22(5). — 555-64. [71 references] PubMed

When to Consider Fabry Disease 
as a Diagnosis

Test ANY patient who has: 

1. A family history of Fabry disease OR.

2. Corneal verticillata («whorls») on slit lamp 

exam.

In the absence of these two factors, test pa-

tients with at least two of the features below. 

1. Decreased sweating (anhidrosis or hypohi-

drosis). 

2. Reddish-purple skin rash in the bathing 

trunk area (angiokeratomas). 

3. Personal and/or family history of kidney 

failure.

4. Personal or family history of «burning» or 

«hot» pain in the hands and feet, particularly dur-

ing fevers (acroparesthesias). 

5. Personal or family history of exercise, heat, 

or cold intolerance.

6. Patients with sporadic or non-autosomal 

dominant (no male-to-male) transmission of un-

explained cardiac hypertrophy.

Diagnosis of Fabry disease is confirmed using a 

combination of biochemical and molecular testing 

(see Figure 1 in the original guideline document).

1. Fabry disease can be confirmed in males with 

deficiency of alpha-galactosidase A (-gal A), 

most commonly measured in blood (leukocytes), 

and the presence of a disease causing mutation 

in the GLA gene located on Xq22.1. Although in 

the past low -gal A activity has been considered 

sufficient for diagnosis in males, the presence of 

a common pseudodeficiency allele, D313Y, that 

results in low plasma -gal A activity and slightly 
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активності лейкоцитів, вказує, що діагноз хвороби 

Фабрі не може бути остаточно доведеним, доки хво-

роботворна мутація GLA не ідентифікована.

2. Визначення ензимної активності -гал А не є 

надійним для діагностики хвороби Фабрі у жінок, 

тому що облігатні гетерозиготи мають різні рівні 

-гал А, що можуть перекриватися рівнями фермен-

тів, знайдених у здорових людей. У жінок підтвер-

дження хвороби Фабрі потребує ідентифікації при-

чинної мутації в гені GLA.

3. Біопсії серця або нирок не є необхідними для 

постановки діагнозу у цьому стані, хоча матеріали 

біопсії можуть свідчити про діагноз хвороби Фабрі в 

ураженого індивіда. 

Пренатальна діагностика хвороби Фабрі можлива 

за допомогою амніоцентезу та ферментного і моле-

кулярного тестування ворсинок хоріона, хоча в США 

зазвичай виконується тільки молекулярний тест. У 

відповідних центрах репродукції також доступна пе-

редімплантаційна генетична діагностика для сімей із 

відомою сімейною мутацією. 

На сьогодні технічно можливий скринінг новонаро-

джених на наявність хвороби Фабрі, і такі програми роз-

почато в Тайвані та США (штати Міссурі, Вашингтон 

та Іллінойс). В інших штатах, таких як Нью-Мексико і 

Нью-Джерсі, також були прийняті закони про початок 

скринінгу новонароджених на хворобу Фабрі, і таке тес-

тування почнеться в найближчому майбутньому. Вжи-

вані методи призначені для обмеження помилкових і 

негативних результатів, але більшість з них заснована 

на ферментативному аналізі, що дозволяють діагносту-

вати переважно хворобу у чоловіків та жінок з низьким 

вмістом ферменту. Хоча в даний час не має чітких реко-

мендацій, законодавчі органи кількох штатів визначи-

лись із скринінгом хвороби Фабрі. Метою обстеження 

новонароджених на хворобу Фабрі є раннє встановлен-

ня діагнозу, уникнення довготривалого діагностичного 

процесу, спостереження і лікування пацієнтів до розви-

тку необоротних ускладнень, визначення членів сім’ї, 

які є групою ризику щодо хвороби Фабрі. Питання, 

пов’язані з тестуванням, також стосуються ідентифіка-

ції інших постраждалих членів сім’ї. Обстеження ново-

народжених почалося в окремих штатах, тому питання 

про ведення дітей із хворобою Фабрі і терміни початку 

замісної ферментотерапії розширились. 

Êë³í³÷íå ñïîñòåðåæåííÿ ³ ó÷àñòü 
â³äïîâ³äíèõ ìåäè÷íèõ ôàõ³âö³â 

Прогресуючий характер хвороби Фабрі вима-

гає принаймні щорічної оцінки і перегляду об’єму 

спостереження на основі клінічного та лаборатор-

ного аналізу відповідними медичними фахівцями. 

Керівні принципи для багатопрофільного ведення 

і замісної ензимотерапії були опубліковані як для 

дітей, так і для дорослих пацієнтів. Отже, як тільки 

встановлено діагноз хвороби Фабрі, рекомендують-

ся такі кроки: 

1. Звернення відповідних медичних працівників до 

спеціаліста з обміну речовин і за генетичною консульта-

reduced leukocyte enzyme activity suggests that a 

diagnosis of Fabry disease should not be finalized 

until a disease causing GLA mutation is identified. 

2. Measurement of -gal A enzyme activity is 

not reliable for diagnosis of Fabry in females be-

cause obligate heterozygotes have variable levels 

of -gal A that can overlap with enzyme levels 

found in healthy controls. In females confirma-

tion of Fabry is via identification of a Fabry dis-

ease causing mutation in the GLA gene. 

3. Biopsies of heart or kidney are not required 

for diagnosis in this condition, although storage 

patterns on biopsies may suggest a Fabry disease 

diagnosis in an affected individual. 

Prenatal diagnosis of Fabry disease is possible 

using amniocytes and chorionic villi for enzymat-

ic and molecular testing, although only molecular 

testing is routinely performed in the United States. 

Preimplantation genetic diagnosis for families 

with a known familial mutation is also available 

via assisted reproduction centers.

Newborn screening for Fabry disease is now 

technically possible and programs have begun in 

Taiwan, Missouri, Washington State, and Illinois. 

Other states such as New Mexico and New Jersey 

also have legislated beginning newborn screening 

for Fabry and will begin testing in the near fu-

ture. The methods utilized are designed to limit 

false positive and negatives, but most are based on 

enzyme measurement which will predominantly 

diagnose males and a subset of affected females 

with low enzyme. Although not currently on the 

recommended panel of conditions to screen, sev-

eral state legislatures have mandated screening 

for Fabry disease. The goals of newborn screening 

for Fabry disease are to diagnosis patients earlier, 

avoid the «diagnostic odyssey», monitor and treat 

patients prior to irreversible damage, and identify 

family members at-risk to be affected by Fabry 

disease. Issues surrounding the testing also relate 

to identification of other affected family mem-

bers. Newborn screening has begun in selected 

states, so the issue of pediatric management and 

timing of initiation of enzyme replacement thera-

py (ERT) has expanded.

Clinical Follow-up and Intervention 
by Appropriate Medical Professionals

The progressive nature of Fabry disease re-

quires at least annual evaluation and revision of 

management based on clinical and lab assess-

ments by the appropriate medical professionals. 

Guidelines for multidisciplinary management and 

ERT treatment have been published for both pe-

diatric and adult patients. In short, the following 

steps are recommended for any individual once a 

diagnosis of Fabry disease is made:

1. Referrals by appropriate medical profes-

sionals to a metabolic specialist and genetic coun-
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цією для обговорення діагнозу, оцінки ризику рецидиву, 

побудови детальної історії сім’ї (генеалогічного анамне-

зу), виявлення членів сім’ї, які мають відповідний ризик, 

та розробки комплексного моніторингу і плану лікуван-

ня. Контактну інформацію для медичних працівників, 

досвідчених у лікуванні пацієнтів із хворобою Фабрі, 

можна знайти, звернувшись до Національного фонду 

хвороби Фабрі (National Fabry Disease Foundation). 

2. Базові аналізи, що замовляються під контролем 

відповідних медичних фахівців згідно з віковою гру-

пою, включають: 

— Загальний аналіз крові, кількість тромбоцитів, рі-

вень креатиніну сироватки й азоту сечовини крові, гло-

ботріаосилкерамід (GL3), дослідження щитоподібної 

залози, загальні тромбофілічні порушення згортання 

крові, а також загальноприйнятий біохімічний аналіз.

— Рутинне дослідження сечі.

— 24-годинне дослідження сечі на креатинін, 

швидкість клубочкової фільтрації та білок.

— Аналіз ранкової сечі на білок і креатинін.

— Електрокардіограму.

— 24-годинне холтерівське моніторування.

— Ехокардіограму та/або серцеву магнітно-резо-

нансну томографію (МРТ).

— МРТ головного мозку або комп’ютерну томо-

графію голови. 

— Експертизу слуху.

— Офтальмологічне дослідження.

— Оцінку функції легень.

— Оцінку депресивних/тривожних станів.

3. Обговорення з відповідними медичними фахів-

цями замісної ензимотерапії. Підходи до лікування 

сильно розрізняються за рекомендованим початком 

ензимотерапії. Рішення про започаткування терапії 

має прийматися на основі клінічної оцінки відповід-

ного фахівця з обміну речовин після аналізу базових 

досліджень у співпраці з пацієнтом або його сім’єю 

для неповнолітніх пацієнтів. 

Ðåêîìåíäàö³¿ ç ãåíåòè÷íîãî 
êîíñóëüòóâàííÿ 

Конкретні рекомендації з генетичного консульту-

вання, що стосуються питань хвороби Фабрі, охоплю-

ють широке коло питань (див. табл. 2 оригінальних на-

станов).

Конкретні пункти для подальшого вивчення в ході 

спілкування із пацієнтом включають в себе: 

1. Встановлення потреб пацієнта, пов’язаних із 

діагнозом хвороби Фабрі. 

2. Виявлення ризику інших членів сім’ї на підста-

ві складання детального родоводу та діагностичного 

тестування.

3. Роз’яснення спадкової природи та шляхів 

успадкування хвороби Фабрі.

4. Забезпечення попереднього та подальшого кон-

сультування щодо генетичного тестування, у тому 

числі питання небатьківства. 

5. Логістика особистого та сімейного тестування 

(фермент, секвенування, тест на дуплікацію/делецію).

selor for discussion of diagnosis, recurrence risk, 

construction of a detailed family history, identi-

fication of other at risk family members, and de-

velopment of a comprehensive monitoring and 

treatment plan. Contact information for medical 

professionals experienced in treating Fabry dis-

ease patients can be found by contacting the Na-

tional Fabry Disease Foundation. 

2. Baseline evaluations to be ordered by and 

under the supervision of appropriate medical pro-

fessionals as recommended for age group include: 

— Complete blood count (CBC), platelet 

count, serum creatinine and blood urea nitrogen 

(BUN), globotriaosylceramide (GL3), thyroid 

studies, common thrombophilic blood coagulation 

disorders, and a basic metabolic chemistry panel.

— Routine urinalysis.

— 24 h urine with creatinine, glomerular filtra-

tion rate, and protein clearance.

— First morning urine measuring total protein 

and creatinine levels.

— Electrocardiogram (EKG).

— 24 h Holter monitor.

— Echocardiogram and/or cardiac magnetic 

resonance imaging (MRI).

— Brain MRI or head computed tomography (CT).

— Hearing examination.

— Ophthalmologic examination.

— Pulmonary function testing.

— Depression/anxiety assessment.

3. Discussion with appropriate medical profes-

sionals of treatment with ERT. Treatment prac-

tices vary widely in recommended timing of begin-

ning ERT. The decision to initiate therapy should 

be determined based on the clinical judgment of 

the managing metabolic specialist after reviewing 

baseline evaluations in conjunction with the pa-

tient or patient’s family in affected minors. 

Genetic Counseling 
Recommendations

Genetic counseling specific recommendations 

related to issues in Fabry disease encompass a wide 

range of topics (see Table 2 in the original guideline 

document).

Specific points to examine further during ses-

sions include:

1. Ascertaining patients' needs and concerns 

relating to a Fabry disease diagnosis.

2. Identifying at-risk family members through 

construction of a detailed pedigree and diagnostic 

testing.

3. Explaining the natural history and inheri-

tance pattern of Fabry disease.

4. Provision of pre- and post-counseling re-

garding genetic testing including the issue of non-

paternity.

5. Navigation of personal and family testing (en-

zyme, sequencing, duplication/deletion testing).
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6. Обговорення послідовності прийняття рішень, 

пов’язаних із пренатальною діагностикою, оцінка 

психосоціальних питань.

7. Визначення відповідних ресурсних джерел 

Ключові питання для обговорення цих тем при 

хворобі Фабрі: 

1. Х-хромосомний тип успадкування притаманний 

для хвороби Фабрі, необхідність тестування ризику 

для членів сім’ї. У середньому у 5 членів сім’ї на кож-

ного пробанда діагностується хвороба Фабрі. Обгово-

рення має включати питання витлумачення батьків-

ства, які можуть виникнути у зв’язку з тестуванням. 

Це захворювання слід називати Х-хромосомним роз-

ладом, а не Х-хромосомною рецесивною ознакою.

2. Клінічні прояви хвороби Фабрі притаманні чо-

ловікам і жінкам. Жінки не є «просто носіями». 

3. Хвороба Фабрі є прогресуючою і часто стає 

симптомною у дитинстві. Середній вік дебюту у чо-

ловіків становить 6–8 років і 9 років у жінок, хоча 

час появи симптомів варіює від людини до людини 

навіть у межах однієї родини. Проте небезпечні для 

життя ускладнення в дітей є рідкісними. 

4. Генетичне тестування є доступним, його об-

меження відомі (наприклад, результат ферментного 

аналізу може бути нормальним у гетерозиготних жі-

нок; процентний уміст активності ферменту залиш-

кового -гал А не корелює з клінічною тяжкістю, 

мутації часто не визначають тяжкість захворювання). 

5. Існують проблеми, пов’язані з генетичним тес-

туванням хвороби Фабрі, такі як тестування «здоро-

вих» неповнолітніх і його страхові наслідки. 

6. Тестування донорів нирок, особливо членів сім’ї, 

перед трансплантацією з приводу хвороби Фабрі. 

7. Репродуктивні опції, включаючи пожертвуван-

ня гамет, пренатальну діагностику та передімпланта-

ційну діагностику. 

8. Тератогенний ризик часто вживаних ліків 

при хворобі Фабрі, таких як Dilantin, карбамазепін 

(Tegretol) і інгібітори ангіотензинперетворюючого 

ферменту (АПФ) під час вагітності.

9. Проблеми, пов’язані з дотриманням довічного ре-

жиму лікування шляхом інфузійної терапії, у тому числі: 

перехід від отримання медичної допомоги за допомогою 

батьківської опіки до моменту дорослішання (самостій-

ності) пацієнта, питання страхування, реалістичні очіку-

вання ефективності лікування, постійна потреба в супут-

ніх процедурах та моніторингу, можливе збільшення ваги.

10. Визначайте потенціальну токсикоманію; біль може 

бути однією з найбільш виснажливих особливостей хво-

роби Фабрі і можуть виникати проблеми зі зловживанням 

психоактивними речовинами як формою самолікування. 

11. Визначайте питання сексуальності. Чолові-

ки і жінки з хворобою Фабрі можуть мати сумніви 

з приводу вигляду тіла, інтимності і сексуальності. 

Наприклад, уражені особи можуть бути збентежені 

наявністю ангіокератом в інтимних ділянках. Хро-

нічний біль і втома, еректильна дисфункція також 

можуть сприяти труднощам і проблемам в інтимній 

близькості. 

6. Discussions related to prenatal testing and 

decision making, assessing the subjects’ psycho-

social issues.

7. Identifying appropriate support resources.

Key Fabry-specific points to address during 

these discussion topics include:

1. The X-linked pattern of inheritance for 

Fabry disease and testing at-risk family members. 

On average, there are 5 family members diagnosed 

with Fabry disease for every proband. Discus-

sion should include issues of misattributed pater-

nity which could arise from testing. This disease 

should be referred to as an X-linked disorder not 

an «X-linked recessive disorder». 

2. Clinical manifestations of Fabry disease occur 

in men and women. Women are not «just carriers». 

3. Fabry disease is progressive and often becomes 

symptomatic in childhood. The average presentation age 

in males is 6–8 years of age and 9 years of age in females, 

although age of symptom onset varies from individual to 

individual even within the same family. Nevertheless, life 

threatening complications are rare in pediatric patients. 

4. Types of genetic testing available and test 

limitations (e.g., enzyme assay can be normal in 

heterozygous females; the percentage of residual 

-gal A enzyme activity does not correlate with 

clinical severity; and mutations frequently cannot 

predict disease severity). 

5. Issues related to genetic testing for Fabry 

disease such as testing «healthy» minors and in-

surance implications. 

6. Testing kidney donors, particularly family 

members, prior to transplant for Fabry disease.

7. Reproductive options including gamete do-

nation, prenatal diagnosis and preimplantation 

diagnosis. 

8. Teratogenic risk of frequently used medica-

tions in Fabry disease such as Dilantin, carbam-

azepine (Tegretol), and angiotensin-converting-

enzyme (ACE) inhibitors in pregnancy.

9. Issues related to treatment compliance on 

a life-long infusion therapy including: transition 

from parent to patient directed medical care as the 

patient becomes an adult, insurance issues, realis-

tic expectations of treatment efficacy, continued 

need for concomitant treatments and monitoring, 

and possible weight gain.

10. Identify potential substance abuse; pain can 

be one of the most debilitating features of Fabry 

disease, and there can be problems with substance 

abuse as a form of self-medication. 

11. Identify issues of sexuality. Men and wom-

en with Fabry disease may have concerns about 

body image, intimacy, and sexuality. For exam-

ple, affected individuals may be embarrassed by 

angiokeratomas in their genital region. Chronic 

pain and fatigue and erectile dysfunction may also 

contribute to difficulties and problems with inti-

macy. 
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12. Розгляньте варіанти ведення і профілактики, 

направлення до фахівців у разі необхідності.

13. Помилковий діагноз, пов’язаний із малим ві-

ком пацієнта, не повинен викликати недовіру до фа-

хівців у галузі охорони здоров’я. 

14. Обговорення збільшення рівня депресії, три-

воги, адаптивних функціональних розладів (здат-

ність функціонувати в повсякденному житті і підтри-

мувати стосунки), притаманних хворобі Фабрі. 

15. Обговорення унікальних психологічних про-

блем, пов’язаних саме з хворобою Фабрі. Загальні 

психосоціальні питання у зв’язку з діагнозом хворо-

би Фабрі схожі на ті, що пов’язані з діагнозом інших 

хронічних генетичних порушень (наприклад, зане-

покоєння, гнів, горе, заперечення, провина, безна-

дійність, вплив на самооцінку, самоідентифікація, 

зміна стосунків із родиною). Хронічний характер 

цього стану може впливати на відносини. Існує більш 

високий рівень безробіття і самогубств.

12. Review of management options and pre-

vention, and referral to specialists as appro -

priate.

13. Due to years of misdiagnosis, there can be 

an inherent mistrust of health professionals. 

14. Discussion of the increased rate of depres-

sion, anxiety, and adaptive function disorders 

(ability to function in daily life and maintain rela-

tionships) seen in Fabry disease. 

15. Discussion of the unique psychosocial issues 

in relation to Fabry disease. Overall the psychosocial 

issues in relation to a diagnosis of Fabry disease are 

similar to those associated with a diagnosis of other 

chronic genetic disorders (e.g., anxiety, anger, grief, 

denial, blame, hopelessness, and influence on self-

esteem and self-identify, changed relationships with 

family of origin). The chronic nature of this condi-

tion can stress relationships. There is a higher rate of 

unemployment and suicide.

Переклад: Д. Іванов, М. Іванова   
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В Україні склалась критична ситуація з діагнос-

тикою та лікуванням спадкових метаболічних захво-

рювань, що рано чи пізно призводять до інвалідиза-

ції, а часто і до смерті дитини в перші десять років 

життя. Загальна частота спадкових метаболічних за-

хворювань дуже висока: за даними світової літерату-

ри, кожна 500-та новонароджена дитина має якусь 

метаболічну патологію, при цьому в Україні діагноз 

встановлюється в поодиноких випадках і лише тоді, 

коли хвороба проявляється тяжкими змінами різних 

органів та систем. 

Завдяки сучасним досягненням медицини мож-

ливо дуже рано, зокрема в періоді новонародженос-

ті, встановлювати діагноз метаболічного захворю-

вання і в більшості випадків проводити ефективне 

лікування. Вирішення проблеми надання своєчас-

ної ефективної допомоги хворим зі спадковою па-

тологією, яка довгий час визнавалась невиліков-

ною, дозволить зарахувати Україну до числа країн 

із гуманістичними принципами життя, де цінність 

кожного члена суспільства незаперечна.

НДСЛ «Охматдит» є унікальним медичним за-

кладом, де концентруються хворі з тяжким, склад-

ним у діагностичному плані перебігом захворю-

вання з усіх регіонів України. Саме тому з метою 

вдосконалення медичної допомоги хворим зі спад-

ковими метаболічними захворюваннями, впрова-

дження єдиних підходів до діагностики, лікування, 

дієтотерапії, спостереження в динаміці, ведення ре-

єстру цієї патології Міністерством охорони здоров’я 

України було прийнято рішення про створення у 

складі НДСЛ «Охматдит» Центру метаболічних за-

хворювань (Наказ № 76 від 29.08.2008 р.).

Лабораторія Центру метаболічних захворювань 

НДСЛ «Охматдит» сьогодні має можливість здій-

снювати підтверджуючу діагностику хвороби Фабрі 

за допомогою визначення активності лізосомаль-

ного ферменту в лейкоцитах крові (альфа-галакто-

зидази) та проводити ДНК-діагностику. Своєчасна 

діагностика захворювання та призначення фермен-

тозамісноі терапії дає можливість покращити якість 

життя пацієнта та його соціальну адаптацію.

На сьогодні в Україні на підставі визначення 

активності лізосомального ферменту альфа-галак-

тозидази та ДНК-аналізу виявлено 11 пацієнтів ві-

ком від 7 до 41 року із хворобою Фабрі, з них двоє 

дітей. Первинне виявлення за скаргами проведено 

у 4 пацієнтів (з них двоє дорослих). На підставі ге-

неалогічного анамнезу та подальшого визначення 

активності ферменту альфа-галактозидази діагнос-

товано хворобу Фабрі в інших 7 родичів пробандів. 

З цих пацієнтів у двох мала місце транзиторна про-

теїнурія. 

Виходячи з поширеності хвороби Фабрі, слід 

очікувати на наявність 400–450 пацієнтів в Україні. 

Таким чином, на сьогодні виявлено близько 2,5 % 

із можливих пацієнтів. Незадовільна діагностика 

захворювання обумовлена низькою обізнаністю лі-

карів із приводу клінічних симптомів захворюван-

ня та можливості діагностики в НДСЛ «Охматдит». 

Замісну терапію отримують лише 2 пацієнти. Кон-

сультації суміжних спеціалістів, насамперед нефро-

лога, на постійній основі не надаються. 

Якість надання медичної допомоги пацієнтам із 

хворобою Фабрі, що є прикладом рідкісної хвороби, 

полягає в доступності спеціалізованої діагности-

ки і лікування та спостереження з боку фахівців за 

ускладненням хвороби. Проте на сьогодні такий ал-

горитм лише формується, його метою є раннє вияв-

лення хвороби й надання кваліфікованої медичної 

допомоги для забезпечення соціально адаптованої 

якості життя і збільшення його тривалості.    

Êîìåíòàð ôàõ³âöÿ

ÄÎ ÏÈÒÀÍÍß ßÊÎÑÒ² ÍÀÄÀÍÍß ÌÅÄÈ×ÍÎ¯ ÄÎÏÎÌÎÃÈ 
Ä²ÒßÌ Ç ÕÂÎÐÎÁÎÞ ÔÀÁÐ² Â ÓÊÐÀ¯Í²

²ÂÀÍÎÂÀ Ò.Ï.
Êàíäèäàò ìåäè÷íèõ íàóê, çàñòóïíèê ãîëîâíîãî ë³êàðÿ ç ìåäè÷íèõ ïèòàíü 
ÍÄÑË «Îõìàòäèò»
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Хвороба Фабрі (дифузна ангіокератома) — рід-

кісне генетичне захворювання, що викликається 

ензимним дефіцитом альфа-галактозидази і кера-

мідтригексозиду А. Ензим відповідає за деградацію 

гліколіпідів у лізосомах. Дефект успадковується ре-

цесивно і пов’язаний із делецією або місенс-мутаці-

єю Х-хромосоми. 

Унаслідок дефіциту ферменту спостерігається 

надмірне накопичення глікосфінголіпідів, насам-

перед глоботріаосилкераміду-3, у вісцеральних ор-

ганах та ендотелії судин, у тому числі в нирках. Хво-

роба зустрічається в одному випадку на 40–60 тисяч 

чоловічого населення, найповніше виявляється в 

гомозиготних чоловіків. Усього нараховується по-

над 160 генних мутацій.

Найхарактернішими клінічними проявами хво-

роби Фабрі є ангіокератома, що клінічно проявля-

ється кератинізованими судинними вузликами на 

шкірі і слизових оболонках. Вони є першими клі-

нічними ознаками захворювання, що виявляються 

в шкільному віці. На шкірі темно-червоні та пурпу-

рово-червоні папули (ангіокератоми) найчастіше 

спостерігаються в ділянці між колінами і пупком, на 

слизових оболонках — у ротовій порожнині. У хво-

рих спостерігається корнеальна дистрофія, помут-

ніння рогівки, катаракта (частіше у жінок), дефекти 

мітральних клапанів. З боку шлункового тракту ви-

никають скарги на біль після прийому їжі, діарею. 

Ураження нервової системи як ембріологічно схожої 

тканини проявляються зниженням слуху, транзи-

торними ішемічними атаками, геміпарезами, акро-

парестезіями з пекучими болями, їх інтенсивність 

зменшується з маніфестацією ниркових симптомів. 

Вегетативні порушення проявляються у вигляді гі-

погідрозу, ортостатичної гіпотонії, порушення то-

лерантності до холоду, набряків ніг, незалежних 

від гіпоальбумінемії та кардіоваскулярних уражень. 

Патологічні зміни внутрішніх органів пов’язані з 

ураженням судин: лівошлуночкова гіпертрофія, 

аритмія, ішемія міокарда, церебральні порушення. 

Час від часу виникають кризи, які характеризують-

ся гострим болем у кінцівках, що утримуються від 

хвилин до тижнів, та розвитком емоційного стресу, 

температурою.

Ураження у вигляді мінімального сечового син-

дрому відбувається повільно і вперше виявляється 

як у підлітків, так і в дорослому віці. Спостеріга-

ють помірну протеїнурію, еритроцитурію, надалі 

розвиваються канальцеві порушення (ізостенурія, 

зниження секреторно-екскреторних процесів) та 

можливий розвиток нефротичного синдрому. У 

пацієнтів жіночої статі і гетерозиготних чоловіків 

спостерігають легкий атиповий перебіг захворю-

вання. Причиною летального завершення хвороби 

найчастіше буває хронічна ниркова недостатність 

у 40–50-літньому віці, але причинами смерті також 

можуть бути інфаркт міокарда та інсульт.

Для встановлення діагнозу важливим є вияв-

лення зниження рівня альфа-галактозидази в сечі 

або сироватці крові, підвищення концентрації 

керамідтригексозиду А в сироватці крові — на-

явність пінистих епітеліальних клітин, «зебропо-

дібних» тілець у сечі або «мальтійських хрестів» — 

макрофагів зі збільшеним умістом гліколіпідів. 

За допомогою амніоцентезу можливе виявлення 

зменшення активності альфа-галактозидази, що 

дає можливість установити діагноз антенатально. 

Ферментний аналіз не є надійним для діагностики 

Інформаційна довідка

ÕÂÎÐÎÁÀ ÔÀÁÐ²

Рисунок 1. Дефіцитний фермент Рисунок 2. Корнеальні порушення
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хвороби у жінок у зв’язку з випадковим характером 

X-інактивації. Тому молекулярно-генетичний ана-

ліз GLA-гена є найбільш точним методом діагнос-

тики у жінок, особливо якщо мутації вже визначені 

у членів сім’ї чоловічої статі. Пренатальний діагноз 

можливий на 12-му тижні за амніотичною ріди-

ною та хоріоном і за результатами амніоцентезу на 

 16-му тижні вагітності.

Диференціальну діагностику проводять із юве-

нільним та ревматоїдним артритом, ревматичною 

лихоманкою, еритромелалгією, системним черво-

ним вовчаком, розсіяним склерозом.

Консервативне лікування малоефективне. Із 

мембраностабілізуючих препаратів використовують 

габапентин, карбамазепін, фенітоїн. Є дані про по-

зитивний вплив ІАПФ на функцію нирок при хво-

робі Фабрі. Посиндромна терапія потрібна при ура-

женні серця. У 1986 році був клонований дефектний 

ген. Після цього застосовували внутрішньовенну 

терапію агалзидазою альфа і бета, що призводило до 

покращення стану хворих та функції нирок. Препа-

ратами вибору в лікуванні хвороби Фабрі є фабра-

зим-агалзидаза бета (35 мг у флаконі), яка є реком-

бінантною формою людської альфа-галактозидази, 

та реплагал (агалзидаза альфа). Фабразим признача-

ється в дозі 0,2–1 мг/кг внутрішньовенно повільно 

один раз на 2 тижні. Для чоловіків доза становить 

0,2 мг/кг, для жінок — 0,2–1,0 мг/кг. Тільки в чо-

ловіків спостерігається утворення антитіл до препа-

рату, тому доза менша, а за годину перед інфузією 

призначається 5 мг дексаметазону (G.E. Linthorst 

et al., 2006). Через 2–3 місяці після стаціонарного 

лікування дозволяється проводити інфузії вдома з 

визначенням антитіл кожні 3 місяці.

Трансплантація нирки є методом лікування тер-

мінальної хронічної ниркової недостатності, незва-

жаючи на можливий рецидив захворювання в донор-

ському органі (EBPGRT, 2000). Середня тривалість 

життя становить 58 років проти 75 в популяції.

Регістр хворих доступний за адресою: www.fab-

ryregistry.com, асоціація хворих — www.fabrycommu-

nity.com, http://www.fabrydisease.org/. 

Ñïèñîê ë³òåðàòóðè
1. Іванов Д.Д., Корж О.М. Нефрологія в практиці сімейного 

лікаря. — Донецьк: Видавець Заславський О.Ю., 2014. — 503 с.
2. http://en.wikipedia.org/wiki/Fabry_disease
3. http://emedicine.medscape.com/article/951451-clinical# 

a0217  

Рисунок 3. Ангіокератома

http://en.wikipedia.org/wiki/Fabry_disease
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Ìåòîäîëîãèÿ
Методы, использованные для сбора/селекции до-

казательств
Поиск в электронных базах данных.

Описание методов, использованных для сбора/се-
лекции доказательств

Доказательной базой для публикации являются 

публикации, вошедшие в Кокрановскую библио-

теку, базы данных EMBASE и MEDLINE. Глубина 

поиска составляла 5 лет.

Методологическое изучение базируется на не-

скольких ключевых вопросах, которые сфокусиро-

ваны на тех особенностях дизайна исследования, 

которые оказывают существенное влияние на ва-

лидность результатов и выводов. Эти ключевые во-

просы могут варьировать в зависимости от типов 

исследований и применяемых вопросников, ис-

пользуемых для стандартизации процесса оценки 

публикаций.

Согласно принципам Европейской ассоциации 

урологов (EAU), научное основание для рекоменда-

ций и/или утверждений было классифицировано в 

терминах уровня достоверности и степени рекомен-

дации. Критерии представлены в табл. 1 и 2, далее 

указаны в тексте в соответствии с уровнем доказа-

тельности и силой рекомендаций.

Îïðåäåëåíèå
Уролитиаз — понятие, объединяющее большую 

группу неоднородных по этиологии и патогенезу 

синдромов и болезней, одним из клинико-морфо-

логических проявлений которого является образо-

вание конкрементов в органах мочевыделительной 

системы.

Êîä ÌÊÁ-10
N20 Камни почки и мочеточника

N20.0 Камни почки

N20.1 Камни мочеточника

N20.2 Камни почек с камнями мочеточника

N20.9 Мочевые камни неуточненные

N21 Камни нижних отделов мочевых путей

N21.0 Камни в мочевом пузыре

N21.1 Камни в уретре

N21.8 Другие камни в нижних отделах мочевых 

путей

N21.9 Камни в нижних отделах мочевых путей 

неуточненные

ÊËÈÍÈ×ÅÑÊÈÅ ÐÅÊÎÌÅÍÄÀÖÈÈ ÏÎ ÎÊÀÇÀÍÈÞ 
ÌÅÄÈÖÈÍÑÊÎÉ ÏÎÌÎÙÈ ÄÅÒßÌ Ñ ÌÎ×ÅÊÀÌÅÍÍÎÉ 

ÁÎËÅÇÍÜÞ
Äàííûå êëèíè÷åñêèå ðåêîìåíäàöèè ðàññìîòðåíû è óòâåðæäåíû 

íà çàñåäàíèè Èñïîëêîìà ïðîôåññèîíàëüíîé àññîöèàöèè äåòñêèõ âðà÷åé 
Ñîþçà ïåäèàòðîâ Ðîññèè íà Âñåðîññèéñêîé íàó÷íî-ïðàêòè÷åñêîé 

êîíôåðåíöèè «Ôàðìàêîòåðàïèÿ è äèåòîëîãèÿ â ïåäèàòðèè» 
28 ñåíòÿáðÿ 2013 ã.

Уровень Тип данных

1а
Метаанализ рандомизированных контро-
лируемых исследований (РКИ)

1b
Данные получены по результатам одного 
РКИ

2а
Доказательства получены на основе мета-
анализов исследований без рандомизации

2b
Хотя бы одно хорошо выполненное квази-
экспериментальное исследование

3
Хорошо выполненные неэксперименталь-
ные исследования: сравнительные, корре-
ляционные или «случай — контроль»

4
Экспертное консенсусное мнение либо кли-
нический опыт признанного авторитета

Таблица 1. Уровни достоверности

Степень Основание рекомендаций

А

Рекомендации, основанные на ре-
зультатах клинических исследований 
хорошего качества, по своей темати-
ке непосредственно применимых к 
данной специфической рекомендации, 
включающие по меньшей мере одно 
РКИ

В
Рекомендации, основанные на тща-
тельно спланированных клинических 
исследованиях без рандомизации

С

Рекомендации сформулированы, не-
смотря на отсутствие качественных 
клинических исследований в данной 
области

Таблица 2. Степени рекомендаций
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N22 Камни мочевых путей при болезнях, класси-

фицированных в других рубриках

N23 Почечная колика неуточненная

Ýïèäåìèîëîãèÿ
Заболевание носит эндемичный характер. Таки-

ми регионами в России являются Северный Кавказ, 

Урал, Поволжье, бассейны Дона и Камы. До сегод-

няшнего времени единой концепции патогенеза 

камнеобразования не существует. Мочекаменная 

болезнь (МКБ) считается полиэтиологичным забо-

леванием, связанным со сложными физико-хими-

ческими процессами, происходящими как в целом в 

организме, так и на уровне мочевыводящей системы, 

врожденного или приобретенного характера. Среди 

детей мочекаменная болезнь встречается с частотой 

от 1 до 5 % (по данным разных источников).

Ýòèîëîãèÿ ôîðìèðîâàíèÿ êàìíåé
Конкременты следует подразделять на образо-

вавшиеся вследствие инфекции (инфекционные); 

те, которые не были вызваны инфекцией (неин-

фекционные); конкременты, возникшие вследствие 

генетических нарушений, и конкременты, образо-

вавшиеся при приеме лекарственных средств (лекар-

ственные).

Классификация конкрементов на основе этиологии 
возникновения и состава

Генетические причины, обусловливающие возник-
новение камней:

— цистин (аминоацидурия, характеризующаяся 

нарушением канальцевой реабсорбции двухоснов-

ных аминокислот: цистина, орнитина, аргинина и 

лизина);

— ксантин (ксантинурия, обусловленная наслед-

ственным дефицитом фермента ксантиноксидазы);

— 2,8-дигидроксиаденин (наследственный де-

фицит аденинфосфорибозилтрансферазы, приво-

дящий к аккумуляции аденина, в дальнейшем окис-

ляющегося до 2,8-дигидроксиаденина).

Инфекционные конкременты:
— фосфат магния и аммония;

— апатит;

— урат аммония.

Неинфекционные конкременты:
— оксалаты кальция;

— фосфаты кальция;

— мочевая кислота.

Лекарственные конкременты
Лекарственные препараты, способствующие 

формированию камней мочевых путей.

Соединения, кристаллизирующиеся в моче:

— аллопуринол/оксипуринол;

— амоксициллин/ампициллин;

— цефтриаксон;

— ципрофлоксацин;

— эфедрин;

— индинавир;

— трисиликат магния;

— сульфонамид;

— триамтерен.

Вещества, влияющие на состав мочи:

— ацетазоламид;

— аллопуринол;

— гидроокись алюминия и магния;

— аскорбиновая кислота;

— кальций;

— фуросемид;

— лаксативы;

— метоксифлуран;

— витамин D.

Минералогический состав камней
Одним из важных факторов образования конкре-

ментов является нарушение обмена веществ. Пра-

вильный анализ конкремента в отношении выявлен-

ного нарушения обмена веществ определяет тактику 

дальнейших решений по диагностике и лечению.

Конкременты зачастую представляют сочетание 

различных веществ. Наиболее важным считается 

определение вещества, составляющего большую 

часть конкремента (табл. 3).

Группы риска камнеобразования
Степень риска камнеобразования определяет ве-

роятность развития рецидива или роста конкремен-

тов и необходимость медикаментозного лечения.

Факторы риска камнеобразования у детей:

— семейный характер заболевания: наличие в 

анамнезе у ближайших родственников факторов 

риска развития уролитиаза, урологических заболе-

ваний, особенно мочекаменной болезни;

— метаболические нарушения камнеобразую-

щих веществ;

— проживание семьи в экологически неблаго-

приятных условиях;

— наличие у родителей вредных привычек (куре-

ние, потребление алкоголя);

— особенности течения беременности у матери: 

отягощенная беременность на фоне токсикоза, прием 

противовирусных и антибактериальных препаратов;

— нефрокальциноз.

Химический состав Минерал

Гидрогенфосфат кальция Брушит

Дигидрат оксалата кальция Ведделлит

Дигидрат мочевой кислоты Урицит

Карбонатапатит (фосфат) Даллит

Моногидрат оксалата кальция Вевеллит

Фосфат магния и аммония Струвит

2,8-дигидроксиаденин

Ксантин

Урат аммония

Цистин

Лекарственные конкременты

Таблица 3. Состав конкремента
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Наличие аномалий мочевыделительной системы у 
ребенка

Дивертикул чашечки, киста чашечки

Стриктура мочеточника

Обструкция лоханочно-мочеточникового сег-

мента

Уретероцеле

Подковообразная почка

Отведение мочи (кишечные пластики)

Нейрогенная дисфункция мочевого пузыря

Пузырно-мочеточниковый рефлюкс

Единственная почка

Генетические причины высокого риска развития 
уролитиаза

Цистинурия (типы А, В, АВ)

Первичная гипероксалурия (ПГ)

Почечный канальцевый ацидоз 1-го типа

2,8-дигидроксиаденин

Ксантинурия

Синдром Леша — Нихена

Муковисцидоз

Êëàññèôèêàöèÿ êîíêðåìåíòîâ
Конкременты можно классифицировать по сле-

дующим критериям: размер, локализация, рентге-

нологические характеристики, этиология, мине-

ралогический состав и степень риска повторного 

камнеобразования.

Размер конкремента
Размер конкремента обозначается в миллиметрах, 

с указанием 1 или 2 измерений. Исходя из вышеука-

занного конкременты можно подразделить на группы 

размером < 5 мм, 5–10 мм, 10–20 мм и > 20 мм.

Локализация конкремента
Конкременты классифицируют в зависимости 

от их расположения в анатомических структурах 

мочевых путей: в верхней, средней или нижней ча-

шечке, в лоханке, в верхнем, среднем или дисталь-

ном отделах мочеточника и в мочевом пузыре.

Рентгенологические характеристики
Классифицируют конкременты и в соответствии 

с рентгенологическим изображением при проведе-

нии обзорного снимка органов мочевой системы 

(табл. 4). При проведении спиральной компью-

терной томографии (КТ) для классификации ис-

пользуется шкала единиц Хаунсфилда (HU). Дан-

ная шкала ослабления рентгеновского излучения 

используется для визуальной и количественной 

оценки плотности структур, определяемых методом 

компьютерной томографии.

Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà
К ведущим проявлениям уролитиаза относят-

ся боль, дизурия, гематурия, пиурия и отхождение 

кристаллов мочевых солей и конкрементов. Лишь 

последний из симптомов является абсолютным.

Боль является наиболее частым симптомом при 

нефролитиазе. В зависимости от величины, формы, 

расположения, степени подвижности камня боль 

может иметь разнообразный характер. У пациентов 

с конкрементами в почках может отмечаться рво-

та и, иногда, повышенная температура. Возможно 

бессимптомное течение заболевания. Обследова-

ние включает подробное изучение истории болезни 

и врачебный осмотр.

Äèàãíîñòèêà
Визуализация
Ультразвуковое исследование
В качестве первичной процедуры следует на-

значать ультразвуковое исследование (УЗИ) ор-

ганов мочевой системы (уровень доказательно-

сти 2а). УЗИ позволяет выявить конкременты в 

чашечках, лоханке, лоханочно-мочеточниковом 

и пузырно-мочеточниковом сегментах, позволяет 

диагностировать расширение верхних мочевыво-

дящих путей.

Цветная допплерография позволяет сравнить 

мочеточниковый выброс, индекс резистентности 

дуговых артерий обеих ночек и определить степень 

обструкции.

Обзорный снимок органов мочевой системы
Обзорный рентгеновский снимок информати-

вен для дифференциации рентгенонегативных и 

рентгеноконтрастных конкрементов, а также для 

динамического контроля. Если планируется прове-

дение спиральной КТ, данное исследование назна-

чать не следует.

Спиральная компьютерная томография
Стандартный метод диагностики в настоящее 

время при острой боли в области поясницы. КТ 

позволяет определить наличие конкремента, его 

диаметр и плотность; данное исследование демон-

стрирует более высокую чувствительность и специ-

фичность по сравнению с экскреторной урографией 

(ЭУ) (уровень доказательности 1а, степень реко-

мендации А). Компьютерная томография позволя-

ет определять плотность конкремента и расстояние 

от конкремента до кожного покрова — параметры, 

влияющие на эффективность дистанционной лито-

трипсии (ДЛТ).

Рентгенокон-

трастный кон-

кремент

Плохая рент-

геноконтраст-

ность

Рентгенонега-

тивный конкре-

мент

Дигидрат оксала-
та кальция

Фосфат магния и 
аммония

Мочевая кислота

Моногидрат ок-
салата кальция

Апатит Урат аммония

Фосфаты каль-
ция

Цистин Ксантин

2,8-дигидрокси-
аденин

Лекарственные 
конкременты

Таблица 4. Рентгенологические характеристики
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Конкременты, содержащие мочевую кислоту и 

ксантин, являются рентгенонегативными, но могут 

быть обнаружены при проведении компьютерной 

томографии.

Конкременты, образующиеся при приеме пре-

парата индинавир, при спиральной КТ не обнару-

живаются.

Магнитно-резонансная урография 
Магнитно-резонансная урография реже исполь-

зуется в диагностике МКБ, однако с ее помощью 

можно получить подробную информацию об ана-

томии чашечно-лоханочной системы (ЧЛС), лока-

лизации обструкции в мочеточнике и морфологии 

почечной паренхимы.

Радионуклидная визуализация
Радионуклидные исследования почек можно 

использовать для определения почечной функции, 

обнаружения обструкции и определения ее анато-

мического уровня.

Если планируется удаление конкремента, а ин-

дивидуальные анатомические особенности ЧЛС не-

известны, рекомендуется проведение исследования 

с контрастированием. Предпочтительно проведе-

ние спиральной КТ, так как она позволяет получить 

трехмерное изображение ЧЛС, а также измерить 

плотность конкремента и расстояние от конкре-

мента до кожного покрова. Можно выполнить и 

экскреторную урографию.

Лабораторная диагностика
Всем пациентам с МКБ наряду с методами визу-

ализации необходимо провести исследование мочи 

и крови (табл. 5).

Во всех случаях первичного диагностирования 

МКБ необходимо проводить анализ состава кон-

кремента с помощью аналитического метода (диф-

ракции рентгеновских лучей или инфракрасной 

спектроскопии) (уровень доказательности 2, сте-

пень рекомендации А).

Повторный анализ состава конкремента следует 

проводить у пациентов: с рецидивом на фоне медика-

ментозной профилактики; ранним рецидивом после 

полного удаления конкремента; поздним рецидивом 

после длительного отсутствия камней, поскольку со-

став конкремента может измениться (уровень дока-

зательности 3, степень рекомендации В).

Ëå÷åíèå ïàöèåíòà ñ ïî÷å÷íîé 
êîëèêîé
Ïî÷å÷íàÿ êîëèêà

Купирование боли
Первый этап лечения при почечной колике — 

купирование боли (степень рекомендации А).

Нестероидные противовоспалительные средства 

(НПВС) эффективно купируют боль у пациентов с 

почечной коликой (степень рекомендации А). Эти 

препараты значительно эффективнее опиатов обез-

боливают при почечной колике, и у пациентов, 

принимающих НПВС, реже требуется дальнейшая 

анальгезия в краткосрочной перспективе.

Профилактика повторного приступа почечной ко-
лики

НПВС могут снять воспаление и снизить риск 

повторного возникновения боли у пациентов с кон-

крементами в мочеточнике, которые могут выйти 

самостоятельно. Хотя диклофенак может оказать 

влияние на почечную функцию у пациентов с су-

ществующей почечной недостаточностью, однако 

он не влияет на почечную функцию при нормально 

функционирующих почках.

Повторные приступы почечной колики отмеча-

ются значительно реже у пациентов, получавших 

НПВС в течение первых 7 дней лечения.

Если обезболивание не может быть достигнуто 

лекарственными средствами, следует выполнить 

дренирование с использованием мочеточникового 

стента или чрескожной нефростомии либо удалить 

конкремент.

Óäàëåíèå êîíêðåìåíòîâ
При выборе операции у детей необходимо учи-

тывать несколько факторов. Отхождение конкре-

ментов после дистанционной литотрипсии у детей 

происходит быстрее, чем у взрослых пациентов; 

все собранные конкременты следует исследовать 

для правильного проведения дальнейших метафи-

Моча

Анализ осадка мочи/анализ с помощью тест-полоски:

— эритроциты

— лейкоциты

— нитрит

— рН мочи (приблизительное значение)

— аминокислотный спектр мочи

Бактериальный посев или микроскопическое исследо-
вание мочи

Кровь

Анализ сыворотки крови:

— креатинин

— мочевая кислота

— ионизированный кальций

— натрий

— калий

— магний

— паратгормон

Общий анализ крови

С-реактивный белок

При планировании или вероятности проведения опе-
ративного лечения: коагулограмма (активированное 
частичное тромбопластиновое время и международное 
нормализованное отношение)

Таблица 5. Обследование больных с МКБ
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лактических мероприятий. При проведении эндо-

урологических операций выбор инструментов для 

чрескожной нефролитотомии и уретерореноскопии 

(УРС) следует производить с учетом размеров орга-

нов у детей. Во избежание облучения, для опреде-

ления локализации конкремента, во время ДЛТ или 

эндоурологических операций можно использовать 

УЗИ. Предварительная оценка состава конкремен-

та позволяет оптимально выбрать соответствующую 

операцию по удалению (цистиновые конкременты 

хуже поддаются дроблению с помощью ДЛТ).

Активное удаление конкрементов у детей
Эффективными методами удаления конкремен-

тов у детей в настоящее время являются дистанци-

онная литотрипсия, контактная литотрипсия с ли-

тоэкстрацией, чрескожная нефролитотрипсия.

Показания к активному удалению конкрементов и 
выбор операции

Конкременты почек могут существовать бес-

симптомно, тогда как конкременты мочеточника 

в большинстве случаев приводят к острой боли по 

типу почечной колики. Решение об активном лече-

нии по поводу конкрементов верхних отделов моче-

выводящих путей принимается на основании соста-

ва конкремента, его размера и симптоматики.

Показаниями к активному удалению конкремен-
тов мочеточника являются:

— конкременты с низкой вероятностью самосто-

ятельного отхождения;

— постоянная боль, несмотря на адекватное 

обез боливание;

— стойкая обструкция;

— нарушение функции почек (почечная недо-

статочность, двусторонняя обструкция, единствен-

ная почка).

Показания к активному удалению конкрементов 
почек:

— рост конкремента;

— конкременты у пациентов с высоким риском 

камнеобразования;

— обструкция, вызванная конкрементами;

— инфекция;

— конкременты, сопровождающиеся клиниче-

скими проявлениями (например, болью, гематури-

ей);

— конкременты размером > 15 мм;

— конкременты размером < 15 мм, если наблю-

дение не является предпочтительной тактикой;

— конкременты, существующие > 2–3 лет.

При выборе метода лечения следует учитывать 

предполагаемый состав конкремента.

Дистанционная литотрипсия
Современные литотриптеры имеют меньший 

размер и зачастую встроены в урорентгенологи-

ческий стол. Они позволяют выполнять не только 

ДЛТ, но и другие связанные с ней диагностические 

и вспомогательные процедуры.

Эффективность ДЛТ зависит от литотриптора и 

следующих факторов:

— размер, локализация (в мочеточнике, лоханке 

или чашечке) и структура (плотность) конкремента;

— особенности телосложения пациента;

— особенности проведения дистанционной ли-

тотрипсии.

Каждый из этих факторов оказывает большое 

влияние на частоту повторных сеансов лечения и 

исход ДЛТ.

Противопоказания к ДЛТ:
— геморрагический диатез;

— нелеченая инфекция мочевыводящих путей 

(ИМП);

— серьезные деформации опорно-двигательного 

аппарата и тяжелая степень ожирения, которые не по-

зволяют точно навести ударную волну на конкремент;

— аневризма артерии, расположенная вблизи от 

конкремента, на который направлена ударная волна;

— анатомическая обструкция мочевыводящих 

путей дистальнее конкремента.

Частота ударной волны
При снижении частоты ударной волны со 120 до 

60–90 ударных волн в 1 мин достигается более вы-

сокая частота полного избавления от конкрементов.

Количество импульсов ударной волны, мощность и 
повторные сеансы ДЛТ

Количество импульсов ударной волны, которые 

можно использовать за 1 сеанс, зависит от типа ли-

тотриптера и мощности ударной волны. Повреж-

дение тканей увеличивается по мере увеличения 

частоты ударной волны, и с целью предотвращения 

повреждения почек следует в начале ДЛТ использо-

вать импульс низкой мощности с дальнейшим по-

степенным повышением, благодаря чему достигает-

ся вазоконстрикция.

Улучшение акустической связи
Большое значение имеет хороший акустический 

контакт между головкой литотриптора и кожей па-

циента. Дефекты (пузырьки воздуха) в контактном 

геле отражают 99 % ударных волн, снижается эф-

фективность дробления. Для минимизации пузырь-

ков воздуха контактный гель следует выдавливать 

на головку литотриптора непосредственно из фла-

кона, а не наносить гель рукой (уровень доказатель-

ности 2а).

Контроль проведения процедуры
Во время процедуры ДЛТ необходимо исполь-

зовать методы визуализации для определения лока-

лизации конкремента (уровень доказательности 4, 

степень рекомендации А).

Обезболивание
Необходимо обеспечить адекватное обезболива-

ние во время процедуры с целью ограничения дви-

жения пациента и увеличения дыхательной экскур-

сии (уровень доказательности 4).

Профилактика с использованием антибактери-
альных препаратов

Следует проводить пациентам с внутренним 

стентом и с высокой вероятностью инфицирования 

(например, при наличии постоянного катетера, не-
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фростомической трубки, инфекционных конкре-

ментах) (уровень доказательности 4).

Стентирование перед проведением ДЛТ
Внутреннее стентирование перед ДЛТ не повы-

шает количество успешных исходов с полным из-

бавлением от конкрементов (уровень доказатель-

ности 1b, степень рекомендации А). В ряде случаев 

стентирование не обеспечивает эффективный отток 

гнойных и слизистых выделений, что приводит к 

увеличению риска развития обструктивного пиело-

нефрита. Если, несмотря на правильно установлен-

ный стент, высокая температура держится в течение 

нескольких дней, необходимо выполнить чрескож-

ную нефростомию, даже если при УЗИ не выявляет-

ся расширение собирательной системы почки.

Осложнения ДЛТ
Связанные с фрагментами конкрементов:

— «каменная дорожка»;

— рост резидуальных фрагментов;

— почечная колика.

Инфекционные:

— бактериурия при неинфекционных конкре-

ментах;

— сепсис.

Повреждение тканей почки:

— гематома с клиническими проявлениями;

— гематома бессимптомная.

Осложнения со стороны сердечно-сосудистой 

системы:

— аритмия.

Со стороны органов желудочно-кишечного 

тракта:

— перфорация кишечника;

— гематома печени, селезенки.

Конкременты в нижних чашечках
При местонахождении камня в нижних чашеч-

ках после ДЛТ частота полного избавления от кон-

крементов ниже, чем при других локализациях. Это 

обусловлено тем, что фрагменты часто остаются в 

чашечке и приводят к повторному камнеобразова-

нию.

Лечение пациентов с МКБ с помощью ДЛТ мо-

жет оказаться неэффективным при наличии следу-

ющих факторов:

— острый угол между шейкой чашечки и лоханкой;

— длинная чашечка;

— узкая шейка чашечки.

При локализации конкрементов в нижней ча-

шечке рекомендуется выполнение ЧНЛ, даже если 

размер конкремента превышает 1,5 см.

«Каменная дорожка»
«Каменная дорожка» может не вызывать сим-

птомов, а может сопровождаться болью в боку, ли-

хорадкой, тошнотой и рвотой либо раздражением 

мочевого пузыря. Основная опасность заключается 

в обструкции мочеточника, высоком риске почеч-

ной недостаточности. Если «каменная дорожка» 

не вызывает симптомов, следует начинать лечение 

консервативными методами.

Если самостоятельное отхождение маловероят-

но, показаны другие виды лечения.

— ДЛТ назначается как при наличии симптомов, 

так и без них, если отсутствует инфекция мочевых 

путей и присутствуют крупные фрагменты конкре-

ментов.

— Уретероскопия в лечении «каменной дорож-

ки» не уступает по эффективности ДЛТ.

— ЧНЛ показана в тех случаях, когда обструкция 

мочеточника сопровождается клиническими про-

явлениями при наличии ИМП или без нее.

Контактная литотрипсия
Методов контактного дробления конкрементов 

существует несколько. При проведении чрескож-

ной нефролитотомии, как правило, используются 

ультразвуковые или пневматические литотрипте-

ры. Электрогидравлическая контактная литотрип-

сия очень эффективна при твердых конкрементах 

в почках; однако из-за возможного повреждения 

окружающих тканей возможно ее применение толь-

ко в особых случаях, например, при твердых цисти-

новых конкрементах.

При проведении контактной литотрипсии с по-

мощью ригидного нефроскопа следует использо-

вать ультразвуковые, баллистические и гольмиевые 

литотриптеры. Среди гибких инструментов наибо-

лее эффективным аппаратом считается гольмиевый 

лазер.

Чрескожная нефролитотрипсия
В большинстве случаев данный метод использу-

ется в качестве монотерапии, но его можно приме-

нять и в качестве дополнительной операции.

Показания для чрескожной литотрипсии: круп-

ные конкременты почки (более 2 см, а при локали-

зации камня в нижней чашечке — более 1–1,5 см), 

множественные камни в почке, крупные камни 

верхних отделов мочеточника (более 1 см). Чрес-

кожная литотрипсия показана и при неэффектив-

ности дистанционной литотрипсии. Противопо-

казаниями являются: инфекция мочевых путей, 

атипичная интерпозиция кишечника (на пути до-

ступа к конкременту), опухоль на предполагаемом 

пути доступа к конкременту, потенциально злока-

чественная опухоль почки, а также все противопо-

казания к общей анестезии, включая нарушения 

свертываемости крови.

Предоперационная визуализация (УЗИ или КТ) 

позволяет получить информацию об органах, рас-

положенных на предполагаемом пути доступа к 

ЧЛС (например, селезенке, печени, толстом кишеч-

нике, плевре, легком).

Эндоурологические операции
Цель эндоурологической операции заключается 

в проведении уретерореноскопии и полном удале-

нии конкрементов. Конкременты можно извлекать 

с помощью эндоскопических щипцов или корзи-

нок. Щипцы позволяют безопасно отпустить кон-

кремент, если он застрянет в мочеточнике, однако 

при этом извлечение занимает больше времени, чем 
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при использовании корзинок. Конкременты, кото-

рые нельзя извлечь целиком, необходимо предвари-

тельно раздробить.

Стентирование до и после УРС
В настоящее время стентирование перед УРС 

необязательно. Тем не менее предварительное стен-

тирование облегчает проведение уретероскопии, 

повышает частоту полного избавления от конкре-

ментов и снижает уровень осложнений.

Стент следует устанавливать пациентам с по-

вышенным риском развития осложнений (напри-

мер, при резидуальных фрагментах, кровотечении, 

перфорации, ИМП), а также во всех сомнительных 

случаях, чтобы избежать стрессовых неотложных 

ситуаций.

На практике большинство урологов предпочита-

ют устанавливать стент на 1–2-й неделе после УРС. 

В динамике пациентам следует проводить обзорный 

снимок органов мочевой системы, КТ или УЗИ.

Осложнения УРС
Интраоперационные:

— повреждение слизистой оболочки;

— перфорация мочеточника;

— значительное кровотечение.

Ранние осложнения проявляются стойкой гема-

турией и почечной коликой. Поздние — стриктурой 

мочеточника и стойким пузырно-мочеточниковым 

рефлюксом.

Открытые и лапароскопические операции по уда-
лению конкрементов в почке

Открытые операции
Совершенствование ДЛТ и эндоурологических 

операций (УРС и ЧНЛ) обусловило значительное 

уменьшение показаний для проведения открытой 

операции по удалению конкрементов; данное хирур-

гическое пособие теперь представляет терапию 2-й 

или 3-й линии и используется в сложных случаях.

Интраоперационное ультразвуковое сканиро-

вание в В-режиме и допплерография дают возмож-

ность определить бессосудистые участки в почечной 

паренхиме, расположенные близко к конкременту 

или расширенным чашечкам. Это позволяет уда-

лять крупные коралловидные конкременты с по-

мощью множественных небольших радиальных не-

фротомий, не нарушая функцию почек.

Показания к проведению открытой операции:
— камень сложной формы;

— неэффективность проведенных ДЛТ и/или 

ЧНЛ, а также уретероскопической операции;

— анатомические аномалии почки;

— конкремент в дивертикуле чашечки;

— обструкция лоханочно-мочеточникового сег-

мента;

— стриктура мочеточника;

— тяжелая степень ожирения;

— деформация опорно-двигательного аппарата;

— контрактуры и стойкая деформация таза и 

нижних конечностей;

— сопутствующие заболевания;

— сопутствующие открытые операции;

— нефункционирующий нижний полюс (резек-

ция почки);

— нефункционирующая почка (нефрэктомия);

— конкремент в аномально расположенной почке.

Лапароскопические операции
В настоящее время лапароскопия применяется 

для удаления конкрементов как почек, так и моче-

точников. Метод сопряжен с меньшими послеопе-

рационными осложнениями, сокращает пребыва-

ние в стационаре и сроки выздоровления, улучшает 

косметический результат и не уступает традицион-

ной хирургии по функциональным результатам.

Показания к лапароскопической операции по пово-
ду конкрементов почек:

— камень сложной формы;

— неэффективность проведенной ДУВЛ и/или 

эндоурологических операций;

— анатомические аномалии;

— тяжелая степень ожирения;

— нефрэктомия по поводу нефункционирующей 

почки.

Показания к лапароскопической операции по пово-
ду конкрементов мочеточника:

— крупные вколоченные конкременты;

— множественные конкременты мочеточника;

— необходимость хирургического вмешатель-

ства по поводу сопутствующих заболеваний;

— неэффективность других проведенных неин-

вазивных или малоинвазивных операций.

Хемолитическое растворение конкрементов
Пероральный или чрескожный хемолиз конкре-

ментов или их фрагментов может быть эффектив-

ной терапией (1-я линия — пероральный). Возмож-

но его применение в дополнение к дистанционной 

литотрипсии, чрескожной нефролитотомии, урете-

рореноскопии или открытому оперативному вме-

шательству для облегчения выведения небольших 

резидуальных фрагментов. Перед назначением 

хемолиза необходимо определить состав конкре-

мента. Результаты применения хемолиза в качестве 

терапии 1-й линии проявляются только через не-

сколько недель, поэтому его, как правило, назна-

чают в дополнение к эндоурологическим методам 

лечения.

Комбинированная терапия — с использованием 

ДЛТ и хемолиза, самый малоинвазивный способ 

лечения пациентов с коралловидными «инфекци-

онными» конкрементами, полностью или частично 

заполняющими ЧЛС, которым не показана ЧНЛ. 

Дробление конкремента приводит к увеличению 

поверхности конкремента, что повышает эффек-

тивность хемолиза.

Пероральный хемолиз эффективен при конкре-

ментах из мочевой кислоты и проводится в соче-

тании с дренированием мочевыводящих путей. В 

основе лечения лежит ощелачивание мочи с помо-

щью приема нитратных смесей или двууглекислого 

натрия. Уровень рН мочи необходимо отрегулиро-
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вать до 7,0–7,2. Дозу ощелачивающего препарата 

подбирают индивидуально. Измерять уровень рН 

мочи с помощью тест-полосок необходимо через 

равные промежутки времени в течение дня. Эффект 

возможен при высоком уровне комплайенса роди-

телей/родственников/пациента и лечащего врача, 

а также при полной приверженности выполнению 

рекомендаций (степень рекомендации А).

Кальций-оксалатные и кальций-фосфатные камни
Гипероксалурия: ранняя диагностика и правиль-

ное ведение пациентов существенно влияют на 

течение заболевания. Положительный эффект у 

большинства пациентов отмечается на фоне приема 

витамина В
6
 (внутрь по 10 мг/кг в сутки). Наиболь-

шая растворимость оксалата кальция достигается 

при рН 6,2–6,8. Длительное назначение цитратов 

приводит к многократному снижению рецидивов 

уролитиаза. Терапевтические дозы цитратов состав-

ляют 0,1–0,15 г/кг в сутки.

Гиперкальциурия: кальций ограничивать не следу-

ет, так как при его недостатке в кишечнике свобод-

ный оксалат абсобируется, увеличивая тем самым 

риск рецидива уролитиаза. Тиазидовые диуретики, 

повышающие реабсорбцию кальция в канальцах, 

могут способствовать развитию электролитных на-

рушений. Поэтому они редко применяются в педи-

атрии.

Терапия при кальций-фосфатных камнях эффек-

тивна только при полном удалении конкремента.

Струвитные и инфекционные конкременты
Все пациенты с инфекционными конкремен-

тами относятся к группе высокого риска развития 

рецидива. Инфекционные конкременты состоят из 

струвита и/или карбонатапатита, и/или урата аммо-

ния. Бактериологический анализ мочи, как прави-

ло, показывает присутствие уреазпродуцирующих 

бактерий. Наиболее важные виды уреазпродуциру-

ющих бактерий:

— облигатные уреазпродуцирующие бактерии 

(> 98 %): Рrоteus sрр., Рrоvidencia rеttgeri, Моrganella mor-
ganii, Соrуnеbасterium urealyticum, Ureaplasma urealyticum;

— факультативные уреазпродуцирующие бакте-

рии: Еntеrоbасter gergoviae, Кlebsiella sрр., Рrоvidencia 
stuartii, Serratia marcescens, Staphуlососсus sрр.

Примерно 0–5 % штаммов Еscherichia сoli, 
Enterococcus и Рseudomonas aeruginosa могут выраба-

тывать уреазу.

Основными направлениями в терапии инфекци-

онных камней являются по возможности их полное 

удаление, подкисление мочи и поддержание сте-

рильности с помощью длительной химиопрофи-

лактики. Даже небольшие резидуальные фрагменты 

могут стать очагом колонизации и роста бактерий.

Цистиновые конкременты
Все пациенты с цистиновыми конкрементами 

относятся к группе высокого риска рецидива.

При диагностике необходимо проведение ана-

лиза крови на креатинин, а анализ мочи должен 

включать измерение объема, рН и удельного веса, 

а также содержания цистина. Рекомендуется про-

водить дифференциацию цистина, цистеина и ле-

карственно-цистеиновых комплексов. Различные 

комплексы, образовавшиеся вследствие лечения, 

можно дифференцировать только с помощью ана-

литических методов на основе высокоэффективной 

жидкостной хроматографии.

Кристаллизация цистина в моче происходит 

спонтанно из-за его плохой растворимости. Рас-

творимость цистина зависит исключительно от рН 

мочи: при рН 6,0 предел растворимости составляет 

133 ммоль/л. Однако рутинное проведение анализа 

на цистин нецелесообразно.

Медикаментозное лечение при цистиновых кон-
крементах

Основной способ предотвращения кристалли-

зации цистина заключается в поддержании уровня 

рН > 7,5, чтобы повысить растворимость цистина, и 

в обеспечении соответствующего восполнения жид-

кости — не менее 1,5 л/м2 поверхности тела (табл. 6).

Для расчета площади поверхности тела (ППТ) 

используются множество формул. Одной из них яв-

ляется формула Мостеллера:
    

вес (кг)  рост (см)
ППТ м2 =  

________________
.

    3600

— Лимонная кислота/калия гидрокарбонат/на-

трия цитрат (дозировка подбирается индивидуаль-

но согласно инструкции к препарату для достиже-

ния рН мочи больше 7,5) в течение 6 месяцев под 

врачебным наблюдением и контролем общего ана-

лиза мочи не реже 1 раза в месяц.

— Пеницилламин (код АТХ M01CC01) внутрь 

по 10–50 мг/сутки в 5 приемов в течение 6 месяцев 

(под строгим ежемесячным контролем клиническо-

го анализа крови и мочи). Из-за серьезных побоч-

ных эффектов пеницилламин, который образует с 

цистином растворимые комплексы, применяется в 

педиатрии с ограничениями, под строгим врачеб-

ным наблюдением и контролем лабораторных по-

казателей анализов крови и мочи.

Конкременты из 2,8-дигидроксиаденина и ксанти-
новые камни

Все пациенты с конкрементами из 2,8-дигидро-

ксиаденина и ксантина относятся к группе высоко-

го риска рецидива. Оба вида конкрементов встреча-

ются редко. В целом диагностика и специфическая 

профилактика аналогичны таковым при конкре-

ментах из мочевой кислоты.

Новорожденный 0,25

Ребенок 2 года 0,5

Ребенок 9 лет 1,07

Ребенок 10 лет 1,14

Ребенок 12–13 лет 1,33

Взрослые 1,7

Таблица 6. Площадь поверхности тела (м2)
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Конкременты из 2,8-дигидроксиаденина
Генетически обусловленная недостаточность 

аденин-фосфорибозилтрансферазы вызывает по-

вышенное выведение с мочой плохо растворимого 

2,8-дигидроксиаденина. Возможно применение 

аллопуринола в высокой дозировке под контролем 

регулярных лабораторных исследований.

Ксантиновые конкременты
У пациентов с ксантиновыми конкрементами, 

как правило, отмечается значительное понижение 

содержания мочевой кислоты в сыворотке крови. 

В настоящее время лекарственные препараты для 

коррекции этого состояния отсутствуют.

Ìåäèêàìåíòîçíàÿ ïðîôèëàêòèêà ðåöèäèâîâ
Пациентам группы высокого риска повторного 

камнеобразования необходимо проходить меди-

каментозное лечение. Как правило, медицинские 

препараты применяются в сочетании с общими 

профилактическими мерами. Препарат должен 

препятствовать камнеобразованию, не иметь по-

бочных эффектов и быть легким в применении. Для 

того чтобы пациенты придерживались схемы лече-

ния, крайне важны все 3 перечисленных аспекта.

Щелочные цитраты
Среди подщелачивающих препаратов наиболее 

распространены: калия цитрат, натрия цитрат, ка-

лия магния цитрат, бикарбонат калия и бикарбонат 

натрия. Натрия цитрат и бикарбонат калия входят в 

состав препарата Блемарен (код АТХ G04BC). Ще-

лочные цитраты назначаются:

— для коррекции гипоцитратурии;

— ощелачивания мочи;

— угнетения кристаллизации и агрегации окса-

лата кальция;

— угнетения агрегации фосфата кальция.

Магний (код АТХ A02AA02)

Окись магния, гидроокись магния, цитрат калия 

магния и аспартат магния назначаются для повыше-

ния выведения магния с мочой. При повышенном 

содержании магния в моче снижается концентра-

ция продукта ионной активности оксалата кальция 

и угнетается рост кристаллов фосфата кальция. Од-

нако не следует назначать магний в качестве моно-

терапии.

Аллопуринол (код АТХ M04AA01)

Аллопуринол применяют для профилактики по-

вторного образования конкрементов, состоящих из 

оксалата кальция, так как установлена связь между 

гиперурикозурией и образованием таких конкре-

ментов.

Пиридоксин (код АТХ A11HA02)

В связи с отсутствием других эффективных спо-

собов лечения целесообразно назначать пиридок-

син с целью снижения выведения оксалата у паци-

ентов с первичной гипероксалурией 1-го типа.

L-метионин (код АТХ A05BA)

Подкисления мочи можно достичь с помощью 

серосодержащей аминокислоты L-метионина в 

дозе 600–1500 мг/сут. Метионин снижает рН мочи, 

выступая донором протонов (ионов водорода). Ста-

бильно низкого уровня рН достичь сложно, а дли-

тельное снижение рН у детей не оправданно.

Канефрон Н (код АТХ G04BX) 

Канефрон Н оказывает комплексное действие: 

диуретическое, противовоспалительное, спазмоли-

тическое, антиоксидантное и нефропротективное, 

уменьшает проницаемость капилляров, потенциру-

ет эффекты антибиотиков.

Îñîáåííîñòè ìåòàôèëàêòèêè
Дети относятся к группе пациентов высокого 

риска повторного камнеобразования. Следует учи-

тывать, что, кроме операции по удалению конкре-

ментов, лечение требует тщательного исследования 

обмена веществ и факторов окружающей среды в 

каждом конкретном случае.

Потребление жидкости
Существует обратная зависимость между обра-

зованием конкрементов и высоким потреблением 

жидкости. Пациентам с риском образования кон-

крементов рекомендуется поддерживать высокий 

диурез и обильное потребление жидкости.

Питание
Оксалаты: следует ограничивать потребление 

продуктов, богатых оксалатами, чтобы избежать их 

избытка, особенно пациентам с повышенной экс-

крецией оксалатов.

Витамин С: хотя витамин С является предше-

ственником оксалата, мнения о его роли в качестве 

фактора риска для образования конкрементов, со-

стоящих из оксалата кальция, остаются противоре-

чивыми. Тем не менее целесообразно рекомендовать 

пациентам с риском образования конкрементов из 

оксалата кальция избегать чрезмерного потребле-

ния витамина С.

Животные белки: следует избегать чрезмерного 

их потребления. Чрезмерное содержание животных 

белков в диете приводит к появлению факторов, 

способствующих камнеобразованию, таких как ги-

поцитратурия, низкий уровень рН мочи, гиперокса-

лурия и гиперурикозурия.

Кальций: не следует ограничивать его потребле-

ние, если нет строгих противопоказаний, так как 

существует обратная зависимость между содержа-

нием кальция в диете и образованием кальциевых 

конкрементов. Не следует принимать препараты 

кальция, за исключением случаев кишечной ги-

пероксалурии, при которой во время еды следует 

принимать кальций для связывания оксалатов в 

кишечнике.

Натрий: повышенное потребление натрия не-

благоприятно сказывается на составе мочи. По-

вышается выведение кальция из-за снижения ка-

нальцевой реабсорбции; снижается концентрация 

цитратов в моче из-за потери бикарбонатов; повы-

шается риск образования кристаллов натриевой 

соли мочевой кислоты.
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Вероятность образования кальциевых конкре-

ментов можно уменьшить, ограничив потребление 

натрия и животных белков.

Ураты: потребление пищи, особенно богатой 

уратами, должно быть ограничено у пациентов с 

риском образования конкрементов, состоящих из 

оксалата кальция, вызванного гиперурикозурией, 

а также у пациентов с риском образования конкре-

ментов из мочевой кислоты.

Образ жизни
Результаты некоторых исследований свидетель-

ствуют о том, что риск камнеобразования зависит от 

факторов, связанных с образом жизни, например от 

избыточной массы тела и ожирения.

Âåäåíèå äåòåé ñ ÌÊÁ
Основными направлениями метафилактики 

камнеобразования и лечения на амбулаторном эта-

пе являются коррекция метаболических нарушений 

камнеобразующих веществ в крови и моче, санация 

мочевыводящих путей и нормализация значения рН 

мочи. Лечение для каждого пациента должно раз-

рабатываться индивидуально в зависимости от воз-

раста, химической формы уролитиаза (степень реко-

мендации А), характера сопутствующих заболеваний 

(уровень доказательности 4). Диспансерное наблю-

дение продолжается не менее 5 лет и включает в себя:

— общий клинический анализ мочи (1 раз в 3 ме-

сяца и по показаниям);

— биохимическое исследование крови (1 раз в 3 

месяца в течение первого года наблюдения, далее 1 

раз в 6 мес. и по показаниям);

— ультразвуковое исследование органов моче-

вой системы (1 раз в 3 месяца в течение первого года 

наблюдения, далее 1 раз в 6 мес. и по показаниям);

— рентгенологическое обследование (обзорный 

снимок живота, экскреторная урография (по пока-

заниям));

— посев мочи с определением чувствительности 

к антибиотикам. Обследование следует повторять 

после проведенного курса терапии. При отсутствии 

роста микрофлоры антибиотикотерапия должна 

быть прекращена и назначен контрольный анализ 

(1 раз в 3 месяца в течение первого года наблюде-

ния, далее 1 раз в 6 мес. и по показаниям);

— рН-метрия мочи (1 раз в 3 месяца в течение 

первого года наблюдения в течение 3–5 дней). Ве-

дение дневника показателя кислотности мочи.

Ïðîãíîç
При своевременном и правильном лечении от-

носительно благоприятный. После оперативного 

лечения показано длительное противорецидивное 

лечение с учетом химического состава камней, 

реакции мочи, наличия мочевой инфекции, со-

стояния функции почек. При сопутствующем пи-

елонефрите проводят противовоспалительную те-

рапию. Больные мочекаменной болезнью должны 

состоять на диспансерном учете, получая первич-

ную медико-санитарную помощь в амбулаторно-

поликлинических условиях. Основным условием 

оказания помощи пациенту с МКБ должно быть 

обеспечение постоянного наблюдения, получение 

противорецидивного лечения и своевременная го-

спитализация.

Ïðèìåðû äèàãíîçîâ
Пример 1. Первичный рентгенопозитивный не-

инфицированный коралловидный камень правой 

почки, занимающий всю лоханку и до 60 % чаше-

чек правой почки с дефицитом функции правой 

почки 85 %.

Пример 2. Истинно рецидивные (после ДЛТ) 

рентгенопозитивные неинфицированные множе-

ственные камни правой почки 1,4 и 1,2 см с дефи-

цитом функции правой почки 47 %.  
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Ñïèñîê ñîêðàùåíèé
АСЛ-О — антистрептолизин-О 

ГН — гломерулонефрит

иАПФ — ингибитор ангиотензинпревращающе-

го фермента

КТ — компьютерная томография

МВП — мочевыводящие пути

МРТ — магнитно-резонансная томография

УЗИ — ультразвуковое исследование

ФКМ — фазово-контрастная микроскопия

ХПН — хроническая почечная недостаточность

Ìåòîäîëîãèÿ
Методы, использованные для сбора/селекции 

доказательств:

— поиск в электронных базах данных.

Методы, использованные для анализа доказа-

тельств:

— обзоры опубликованных метаанализов;

— системные обзоры с таблицами доказательств.

Методы, использованные для формулирования 

рекомендаций:

— консенсус экспертов;

— оценка значимости в соответствии с рейтин-

говой схемой.

Сила и качество рекомендаций в соответствии 

с проведенным анализом доказательств (табл. 1, 2) 

приведены в тексте.

Îïðåäåëåíèå
Гематурия — присутствие крови в моче.

Êîäû ÌÊÁ-10:
N02 Рецидивирующая и устойчивая гематурия

N02.9 Рецидивирующая и устойчивая гематурия 

с неуточненным изменением

При верификации диагноза, клиническим про-

явлением которого является гематурия (изолиро-

ванная или в сочетании с другими симптомами), 

диагнозы выставляются в соответствии с нозологи-

ческой формой:

N00 Острый нефритический синдром

N00.0 Острый нефритический синдром с незна-

чительными гломерулярными нарушениями

ÊËÈÍÈ×ÅÑÊÈÅ ÐÅÊÎÌÅÍÄÀÖÈÈ ÏÎ ÎÊÀÇÀÍÈÞ 
ÌÅÄÈÖÈÍÑÊÎÉ ÏÎÌÎÙÈ ÄÅÒßÌ Ñ ÃÅÌÀÒÓÐÈÅÉ
Äàííûå êëèíè÷åñêèå ðåêîìåíäàöèè ðàññìîòðåíû è óòâåðæäåíû 

íà çàñåäàíèè Èñïîëêîìà ïðîôåññèîíàëüíîé àññîöèàöèè äåòñêèõ âðà÷åé 
Ñîþçà ïåäèàòðîâ Ðîññèè íà XVII Êîíãðåññå ïåäèàòðîâ Ðîññèè 

«Àêòóàëüíûå ïðîáëåìû ïåäèàòðèè» 15.02.2014 ã.

Сила рекомендации Пациенты Клиницисты Стандарт

1-й уровень

Большинство пациентов согла-
сились бы следовать рекомен-
дации, лишь небольшая часть — 
отказалась бы

Ведение большинства 
пациентов должно соответ-
ствовать рекомендации

Рекомендация может рас-
цениваться как кандидат 
для разрабатывающегося 
стандарта

2-й уровень
Большая часть пациентов согла-
силась бы следовать рекоменда-
ции, но многие  отказались бы

Для различных пациентов 
возможны различные 
варианты

Рекомендации требуется 
дополнительное обсужде-
ние

Таблица 1. Градация степени силы рекомендации

Качество доказательности Расшифровка

А Высокий Мы уверены, что истинный эффект соответствует предполагаемому

B Умеренный Истинный эффект близок к предполагаемому, но есть вероятность различий

С Низкий Истинный эффект может значительно отличаться от предполагаемого

D Очень низкий
Предполагаемый эффект очень неопределенный и в большом проценте слу-
чаев может быть далек от истины

Таблица 2. Градация качества рекомендации
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N00.1 Острый нефритический синдром с очаговы-

ми и сегментарными гломерулярными повреждениями

N00.2 Острый нефритический синдром при диф-

фузном мембранозном гломерулонефрите

N00.3 Острый нефритический синдром при диф-

фузном мезангиальном пролиферативном гломеру-

лонефрите

N00.4 Острый нефритический синдром при диф-

фузном эндокапиллярном пролиферативном гло-

мерулонефрите

N00.5 Острый нефритический синдром при диф-

фузном мезангиокапиллярном гломерулонефрите

N00.6 Острый нефритический синдром при бо-

лезни плотного осадка

N00.7 Острый нефритический синдром при диф-

фузном серповидном гломерулонефрите

N00.8 Острый нефритический синдром с други-

ми изменениями

N00.9 Острый нефритический синдром с неуточ-

ненным изменением

N07 Наследственная нефропатия

N07.0 Наследственная нефропатия, не класси-

фицированная в других рубриках, с незначительны-

ми гломерулярными нарушениями

N07.1 Наследственная нефропатия, не класси-

фицированная в других рубриках, при очаговых и 

сегментарных гломерулярных повреждениях

N07.2 Наследственная нефропатия, не класси-

фицированная в других рубриках, при диффузном 

мембранозном гломерулонефрите

N07.3 Наследственная нефропатия, не классифи-

цированная в других рубриках, при диффузном ме-

зангиальном пролиферативном гломерулонефрите

N07.4 Наследственная нефропатия, не классифи-

цированная в других рубриках, при диффузном эндо-

капиллярном пролиферативном гломерулонефрите

N07.5 Наследственная нефропатия, не класси-

фицированная в других рубриках, при диффузном 

мезангиокапиллярном гломерулонефрите

N07.6 Наследственная нефропатия, не клас-

сифицированная в других рубриках, при болезни 

плотного осадка

N07.7 Наследственная нефропатия, не класси-

фицированная в других рубриках, при диффузном 

серповидном гломерулонефрите

N07.8 Наследственная нефропатия, не класси-

фицированная в других рубриках, с другими изме-

нениями

N07.9 Наследственная нефропатия, не класси-

фицированная в других рубриках, с неуточненным 

изменением

Q87.8 Другие уточненные синдромы врожденных 

аномалий с другими изменениями скелета. Синдром 

Альпорта

Q61.1 Поликистоз почки, детский тип

Ýïèäåìèîëîãèÿ
Частота встречаемости гематурии составляет от 

0,5–4 % среди детей и до 12–21,1 % у взрослых.

Ýòèîïàòîãåíåç
Происхождение гематурии объясняется множе-

ством причин, связанных с механической травмой, 

нарушениями гемостаза, микробно-воспалитель-

ными процессами, кальцийурией, образованием 

конкрементов в мочевой системе, васкулитами по-

чечных сосудов, иммунокомплексными нефрита-

ми, патологией коллагена гломерулярных базаль-

ных мембран, кистозными дисплазиями и др. В 

целом все причины развития гематурии могут быть 

разделены на две группы: гломерулярные и постгло-

мерулярные. Дифференцировка источника гемату-

рии имеет принципиальное значение для определе-

ния дальнейшей тактики ведения пациента.

Наиболее частые причины гематурии
Гломерулярные болезни:
— IgA-нефропатия.

— Нефрит Шенлейна — Геноха.

— Эндокапиллярный гломерулонефрит (ГН) 

(острый постинфекционный ГН).

— Синдром Альпорта.

— Болезнь тонких базальных мембран.

— Мембранопролиферативный ГН, ГН с полу-

луниями.

— Нефрит при системной красной волчанке 

(СКВ).

Постгломерулярная гематурия:
— Инфекции.

— Пиелонефрит/цистит.

— Уретрит/простатит.

— Шистосомоз.

— Мочекаменная болезнь, нефрокальциноз.

— Обструкция.

— Поликистоз почек.

— Медуллярные болезни.

— Папиллонекроз.

— Губчатая почка.

— Туберкулез.

Опухоли:
— Опухоль Вилмса и др.

Травма (почек, мочевого пузыря, уретры).

Прочие:
— Люмбалгически-гематурический синдром.

— Семейная телеангиэктазия.

— Артериовенозные аномалии (фистулы).

— Химический цистит.

— Эрозии мочевыводящих путей (МВП).

— Инородные тела МВП.

— Сдавление почечной вены (синдром Nutkracker).

— Симуляция (добавление крови в мочу).

— Коагулопатии (гемофилия и др., антикоагу-

лянты), всегда сочетаются с другими геморрагиче-

скими симптомами.

Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà
Различают следующие клинические варианты 

гематурии:

— бессимптомная микрогематурия;

— макрогематурия с изменением цвета мочи;
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— микрогематурия с клиническими симптома-

ми (дизурия, геморрагический синдром, лихорадка, 

боли и т.д.);

— микрогематурия с протеинурией.

Äèàãíîñòèêà
Существует несколько количественных кри-

териев определения гематурии: наличие 3 и более 

эритроцитов в поле зрения нецентрифугированной 

мочи или 5 и более эритроцитов в поле зрения при 

 40-микроскопии мочи, центрифугированной — 

при центробежном ускорении 750 g.

Выявление гематурии требует следования опре-

деленному алгоритму диагностики ее потенциаль-

ных причин.

1. Сбор анамнеза, оценка наличия/отсутствия 

клинических симптомов и рекомендуемые допол-

нительные методы обследования (табл. 3).

2. Исследование морфологии эритроцитов в 

моче для дифференцирования ренальной (гло-

мерулярной) и экстраренальной гематурии. Ис-

пользуют световую или фазово-контрастную 

микроскопию (ФКМ). Наличие дисморфных эри-

троцитов в количестве более 50 % характерно для 

гломерулярной гематурии. Если среди всех эри-

троцитов акантоциты (рис. 1) составляют более 

5 %, ренальное происхождение гематурии счита-

ется доказанным. Также подтверждает гломеру-

лярный характер гематурии сочетание ее с проте-

инурией более 0,5 г/л.

Среди негломерулярных причин гематурии, 

в том числе макрогематурии, наиболее частыми 

оказываются кристаллурия, в том числе гипер-

кальциурия, инфекция мочевой системы, вклю-

чая цистит, травмы; среди ренальных — гломеру-

лонефриты.

Поскольку в достаточно большом проценте слу-

чаев впервые выявленная микрогематурия может 

исчезнуть спонтанно, тактика может быть наблюда-

тельной при условии контроля почечной функции.

3. При подозрении на наличие патологии, потен-

циально опасной развитием прогрессирующего по-

Жалобы/клинические 

симптомы

Предположитель-

ный диагноз
Дополнительное обследование

Отягощен семейный 
анамнез (гематурия, 
хроническая почечная 
недостаточность (ХПН), 
тугоухость)

Наследственный 
нефрит

— Оценка почечных функций (при прогрессировании — повышение 
уровня креатинина и снижение скорости клубочковой фильтрации)
— Определение уровня протеинурии (от умеренной до выражен-
ной), также характерна гематурия
— Нефробиопсия (с электронной микроскопией и иммуногистохи-
мическим исследованием — установление морфологического диа-
гноза болезни тонких базальных мембран, синдрома Альпорта)
— Оценка слуха (двусторонняя нейросенсорная тугоухость) и зре-
ния (характерные изменения при синдроме Альпорта — передний 
лентиконус, перимакулярные пятна на сетчатке)

Отягощен наследствен-
ный анамнез (мочека-
менная болезнь)

Мочекаменная 
болезнь

— Визуализационные методы диагностики (УЗИ, рентген брюш-
ной полости, КТ, МРТ по показаниям — выявление конкрементов, 
обструкции)
— Повышенная экскреция солей с мочой

Фарингит, инфекция 
верхних дыхательных 
путей (в течение предше-
ствующих 2–4 недель)

Острый постинфек-
ционный гломеру-
лонефрит

— Определение уровня антистрептолизина-О (АСЛ-О, характерно 
повышение), С3-фракции комплемента (характерно снижение)
— Оценка почечных функций (часто — снижение скорости клубоч-
ковой фильтрации)
— Определение уровня протеинурии (выраженная)
— Измерение АД (характерна артериальная гипертензия)

Дизурия
Инфекция мочевы-
водящих путей

— Посев мочи на стерильность (рост патогенной микрофлоры)
— УЗИ почек и мочевого пузыря (аномалия мочевыводящих путей, 
расширение чашечно-лоханочной системы, воспалительные изме-
нения со стороны мочевого пузыря)

Геморрагическая сыпь, 
абдоминальный и су-
ставной синдром

Пурпура Шен-
лейна — Геноха, 
тромбоцитопения, 
другие коагулопатии

— Общий анализ крови (тромбоцитопения)
— Коагулограмма (признаки гипокоагуляции)
— Определение уровня протеинурии (от умеренной до выраженной)
— Измерение АД (часто — повышенное)

Боль в брюшной полости

— Травма
— Инфекция моче-
выводящих путей
— Мочекаменная 
болезнь
— Опухоль

— Визуализационные методы диагностики (УЗИ, рентгенография 
органов брюшной полости, КТ, МРТ — объемные образования, 
конкременты, обструкции и др.)
— Посев мочи на стерильность (рост патологической микрофлоры)
— Исследование экскреции солей в суточной моче или в пересчете 
на креатинин мочи (повышение)

Таблица 3. Алгоритмы диагностики
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чечного повреждения с риском перехода в хрониче-

скую почечную недостаточность, для верификации 

диагноза проводят морфологическое исследование 

почечной ткани.

Показания к биопсии почки у больных с гематурией:
— сочетание с протеинурией или нефротиче-

ским синдромом;

— длительность более года при сохранных по-

чечных функциях;

— семейный характер гематурии;

— сочетание с нарушением почечных функций;

— отсутствие признаков коагулопатии, кальци-

урии, структурных аномалий почек;

— подозрение на гломерулярный генез гемату-

рии.

Проводится светооптическое, иммуногистохи-

мическое и электронно-микроскопическое иссле-

дование нефробиоптата.

4. Методами медицинской визуализации опре-

деляются признаки структурных аномалий почек 

(кист, обструкции), опухолей, конкрементов и 

нефрокальциноза. В большинстве случаев доста-

точный объем информации может быть получен 

при ультразвуковом исследовании. Экскреторная 

урография показана редко ввиду малой информа-

тивности. Компьютерная и магнитно-резонанс-

ная томография выполняются при подозрении 

на наличие конкремента в мочеточнике, опухо-

ли или аномалии почечных сосудов (синдром 

Nutcracker).

5. Консультации других специалистов проводят 

при подозрении на вторичный генез гематурии (ге-

матолог, хирург, онколог).

Ëå÷åíèå
1. При выявлении IgA-нефропатии оценивают-

ся выраженность протеинурии, состояние почеч-

ных функций и выраженность морфологических 

изменений. При отсутствии протеинурии специ-

фическая терапия не показана, проводится кон-

троль уровня протеинурии и почечных функций 

в амбулаторно-поликлинических условиях. При 

значительной протеинурии вопрос о назначении 

курса кортикостероидов (преднизолон, код АТХ: 

H02AB06) в дозе 1–2 мг/кг, цитостатической тера-

пии остается дискутабельным (терапия проводит-

ся в стационарных условиях в течение 14–21 дня, 

далее — под контролем лабораторных показателей 

в амбулаторно-поликлинических условиях). От-

дельные исследования показали умеренную эф-

фективность полиненасыщенных жирных кислот 

(омега-3 триглицериды, код АТХ: МНН) (D), а 

также различных антикоагулянтов (D) и антиагре-

гантов (D). Длительное применение ингибиторов 

ангиотензинпревращающего фермента (иАПФ) 

(фозиноприл* (код АТХ: C09AA09), эналаприл* 

(код АТХ: C09AA02) (индивидуальный подбор 

дозы, в среднем 0,1–0,3 мг/кг по фозиноприлу)) 

способствует уменьшению протеинурии и замед-

лению снижения почечных функций (D). Прогноз 

в большинстве случаев благоприятный, однако 

у 25 % больных болезнь прогрессирует до терми-

нальной стадии ХПН.

2. Синдром Альпорта чаще всего носит 

Х-сцепленный характер наследования и тяжелее 

протекает у лиц мужского пола. Патогномонич-

но развитие нейросенсорной тугоухости во вто-

рой-третьей декаде жизни. Эффективной терапии 

не существует. Для замедления прогрессирова-

ния используются иАПФ: фозиноприл* (код АТХ: 

C09AA09), эналаприл* (код АТХ: C09AA02) (инди-

видуальный подбор дозы, в среднем 0,1–0,3 мг/кг 

по фозиноприлу). Показана госпитализация в ста-

ционар с целью контрольного обследования 1 раз 

в 6 месяцев, амбулаторное наблюдение. С насту-

плением хронической почечной недостаточности 

проводится комплекс мероприятий по лечению ар-

териальной гипертензии, анемии, электролитных и 

костно-минеральных нарушений, диализ и транс-

плантация почки.

3. Болезнь тонких базальных мембран отличает-

ся благоприятным течением и не требует терапии.

Рисунок 1. Морфология эритроцитов мочи при постренальной (слева) и ренальной гематурии (аканто-

циты) (справа), ФКМ



www.mif-ua.com 47¹ 4 (10) • 2014

Íàñòàíîâè / Guidelines

4. При остром постинфекционном гломеру-

лонефрите чаще всего этиологическим фактором 

является -гемолитический стрептококк группы 

А (Streptococcus pyogenes). В большинстве случаев 

болезнь имеет благоприятное циклическое те-

чение и заканчивается выздоровлением без не-

обходимости в стероидной или иммуносупрес-

сивной терапии. Диагностика основывается на 

клинических признаках нефритического синдро-

ма, повышении титра АСЛ-О, снижении уровня 

С3-фракции комплемента, высеве Streptococcus 
pyogenes из зева или с кожи при наличии стрепто-

дермии или рожистого воспаления. Проводится 

двухнедельный курс антибиотиков пеницилли-

нового ряда (выбор препарата: см. «Клинические 

рекомендации по диагностике и лечению острых 

респираторных заболеваний (ОРЗ); лечению 

пневмонии у детей», раздел «Острый тонзил-

лит»; детям, которые получали лечение антибак-

териальными препаратами за 1–3 мес. до болез-

ни: амоксициллин + клавулановая кислота (код 

АТХ: J01CR02)) (С). Симптоматическая терапия 

направлена на коррекцию артериальной гипер-

тензии и лечение оте ков. Преимущественно ис-

пользуются: диуретики (чаще фуросемид (код 

АТХ: C03CA01), реже спиронолактон (код АТХ: 

C03DA01) (см. «Клинические рекомендации по 

ведению детей с нефротическим синдромом»)), 

иАПФ (фозиноприл* (код АТХ: C09AA09), эна-

лаприл* (код АТХ: C09AA02) (индивидуальный 

подбор дозы, в среднем 0,1–0,3 мг/кг по фо-

зиноприлу)) и блокаторы медленных кальцие-

вых каналов (амлодипин (код АТХ: C08CA01) 

или лаципидил* (код АТХ: C08CA09)) в инди-

видуально подобранных дозировках. Прогноз в 

90 % случаев благоприятный. Редкие варианты 

с экстракапиллярными изменениями и почеч-

ной недостаточностью могут потребовать диа-

лиза, пульс-терапии метилпреднизолоном (код 

АТХ: H02AB04) и циклофосфамидом (код АТХ: 

L01AA01) (см. «Клинические рекомендации по 

ведению детей с нефротическим синдромом»). 

Длительность пребывания в условиях стационара 

в среднем составляет 14–21 день (при отсутствии 

осложнений), дальнейшая терапия и наблюдение 

могут осуществляться в амбулаторно-поликли-

нических условиях.

5. Нефрит Шенлейна — Геноха в активной ста-

дии требует лечения преднизолоном (код АТХ: 

H02AB06) в дозе 1–1,5 мг/кг вариабельной дли-

тельностью. При изолированной хронической ге-

матурии лечение чаще всего не требуется. В редких 

случаях, при выявлении морфологических экстра-

капиллярных изменений (полулуний), необходимо 

проведение иммуносупрессивной терапии: пульс-

терапии метилпреднизолоном (код АТХ: H02AB04) 

30 мг/кг с последующим внутривенным введени-

ем циклофосфамида (код АТХ: L01AA01) в дозе 

15–20 мг/кг ежемесячно на протяжении полугода. 

Длительность пребывания в стационаре зависит от 

тяжести течения болезни; повторные введения ци-

клофосфамида можно проводить в условиях стаци-

онара одного дня (D).

При достижении ремиссии прогноз в большин-

стве случаев благоприятный.

6. Идиопатическая гиперкальциурия не требует 

диеты со сниженным содержанием кальция. Уве-

личивается прием жидкости. При упорном течении 

и риске образования конкрементов решается во-

прос о применении гидрохлоротиазида (код АТХ: 

C03AA03) (не более 1 мг/кг в день) и цитратов (бле-

марен (код АТХ: G04BC)) (под контролем рН мочи 

6,2–6,8).

7. Мочекаменная болезнь. Литотрипсия ис-

пользуется при размерах конкремента более 5 мм 

и отсутствии спонтанного отхождения. Необхо-

димо добиться полного отхождения камней. В 

любом случае необходимо исследование состава 

камня методами рентгеновской дифракции или 

спектрофотометрии. Дальнейшая диагностика, 

метафилактика и диетотерапия зависят от состава 

конкремента. При наиболее часто встречающихся 

оксалатно-кальциевых камнях и камнях из моче-

вой кислоты назначают цитраты (блемарен (код 

АТХ: G04BC)) на фоне обильного приема жидко-

сти (см. «Клинические рекомендации по мочека-

менной болезни у детей»).

Ïðîôèëàêòèêà
Первичная профилактика отсутствует.

При изолированной микрогематурии необходим 

динамический контроль анализов мочи. 

Âåäåíèå ïàöèåíòîâ 
ñ ãåìàòóðèåé

При выявлении микрогематурии без экстраре-

нальных проявлений первичное обследование воз-

можно проводить в амбулаторных условиях или в 

специализированном дневном стационаре. При на-

личии экстраренальных симптомов и/или острого 

появления гематурии, в том числе при появлении 

макрогематурии, комплекс диагностических и, при 

необходимости, лечебных мероприятий проводится 

в специализированном педиатрическом стациона-

ре. Первичная госпитализация при выявлении ге-

матурии занимает в среднем 14 дней (верификация 

диагноза и терапия), в дальнейшем госпитализация 

требуется при рецидивах макрогематурии и ежегод-

но — с целью контрольного планового обследова-

ния. Наблюдение за пациентом проводится в амбу-

латорно-поликлинических условиях с регулярным 

контролем за лабораторно-инструментальными по-

казателями.

*Применение у детей с разрешения Локального 
этического комитета медицинской организации при 
наличии информированного согласия родителей и ре-
бенка в возрасте старше 14 лет.  
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Методика оценки силы рекомендаций и уровня их 
предсказательности, использованная при составлении 
данных клинических рекомендаций*

По силе рекомендации подразделяются на три 

категории в убывающем порядке: уровень 1 (экс-

перты рекомендуют); уровень 2 (эксперты предла-

гают); недифференцированный уровень (табл. 1). 

По силе предсказательности рекомендации подраз-

деляются на 4 уровня (табл. 2).

Ðàçäåë 1. Ââåäåíèå, ãåíåòèêà, 
ýïèäåìèîëîãèÿ, ïàòîãåíåç

Рекомендация 1.1. Под поликистозной болезнью 
почек (ПБП) следует понимать генетически обу-

ÑÌÈÐÍÎÂ À.Â., ÄÎÁÐÎÍÐÀÂÎÂ Â.À., ÊÈÑÈÍÀ À.À., ÐÓÌßÍÖÅÂ À.Ø., ÊÀÞÊÎÂ È.Ã. 
ÍÈÈ íåôðîëîãèè Ïåðâîãî Ñàíêò-Ïåòåðáóðãñêîãî ãîñóäàðñòâåííîãî ìåäèöèíñêîãî óíèâåðñèòåòà 
èì. àêàä. È.Ï. Ïàâëîâà, Ðîññèÿ 

ÊËÈÍÈ×ÅÑÊÀß ÄÈÀÃÍÎÑÒÈÊÀ È ËÅ×ÅÍÈÅ 
ÏÎËÈÊÈÑÒÎÇÍÎÉ ÁÎËÅÇÍÈ ÏÎ×ÅÊ

Ïðîåêò êëèíè÷åñêèõ ðåêîìåíäàöèé

Уровень

Оценка рекомендаций

Со стороны пациентов Со стороны врача
Дальнейшее направле-

ние использования

Уровень 1. «Экс-
перты рекомен-
дуют»

Подавляющее большинство 
пациентов, оказавшихся в 
подобной ситуации, предпоч-
ли бы следовать рекоменду-
емым путем, и лишь неболь-
шая часть из них отвергла бы 
этот путь

Подавляющему большинству 
своих пациентов врач будет ре-
комендовать следовать именно 
этим путем

Рекомендация может 
быть принята в качестве 
стандарта действия ме-
дицинского персонала в 
большинстве клинических 
ситуаций

Уровень 2. «Экс-
перты предлагают»

Большая часть пациентов, 
оказавшихся в подобной 
ситуации, высказались бы за 
то, чтобы следовать реко-
мендуемым путем, однако 
значительная часть отвергла 
бы этот путь

Для разных пациентов следует 
подбирать различные вариан-
ты рекомендаций, подходящие 
именно им. Каждому пациенту 
необходима помощь в выборе и 
принятии решения, которое будет 
соответствовать ценностям и 
предпочтениям данного пациента

Рекомендации, вероятно, 
потребуют обсуждения с 
участием всех заинтересо-
ванных сторон до принятия 
их в качестве клинического 
стандарта

Недифференциро-
ванный уровень 
(Not Graded — NG)

Данный уровень применяется в тех случаях, когда основой рекомендации является здравый 
смысл исследователя-эксперта, или тогда, когда обсуждаемая тема не допускает адекватного 
применения системы доказательств, используемых в клинической практике

Таблица 1. Оценка силы рекомендаций

Уровень
Характеристика уров-

ня предсказательности
Значение/описание

А Высокий
Эксперты абсолютно уверены в том, что при выполнении данной рекоменда-
ции наблюдаемый эффект почти полностью совпадет с ожидаемым

В Умеренный
Эксперты ожидают, что при выполнении данной рекомендации наблюдаемый 
эффект, скорее всего, будет близок к ожидаемому, однако не исключается 
возможность того, что он будет существенно отличаться 

С Низкий Предсказываемый эффект может существенно отличаться от реального

D Очень низкий
Предсказание эффекта крайне ненадежно и очень часто будет отличаться от 
реального

Таблица 2. Предикторные уровни рекомендаций

Примечание: * — составлены в соответствии с клиническими рекомендациями KDIGO.



www.mif-ua.com 49¹ 4 (10) • 2014

Íàñòàíîâè / Guidelines

словленный патологический процесс, который связан 
с образованием и прогрессированием кист в почках, 
происходящих из эпителиоцитов канальцев и/или со-
бирательных трубочек, и представлен двумя типами 
заболевания — аутосомно-доминантным и аутосом-
но-рецессивным (NG).

Рекомендация 1.2. Генетическая диагностика ау-
тосомно-доминантного типа ПКБ основана на опре-
делении мутаций генов PKD1 (Polycystic Kidney Di-
sease) (хромосома 16р13.3) и PKD2 (хромосома 4q21), 
аутосомно-рецессивного — на выявлении мутаций 
гена PKHD1 (Polycystic Kidney and Hepatic Disease) 
(хромосома 6р21) (1А).

ПБП исторически подразделяют на два вари-

анта, по сути являющихся разными заболевания-

ми, — аутосомно-доминантный (АДПБП) и ауто-

сомно-рецессивный (АРПБП).

АДПБП обусловлена мутациями генов PKD1 

(хромосома 16р13.3) и PKD2 (хромосома 4q21). Эти 

гены кодируют белки, называемые полицистинами 

1 и 2 (PC1 и PC2). Мутация PKD1 ответственна за 

85–90 % случаев АДПБП; мутацию PKD2 находят у 

10–15 % больных. Небольшая доля семей с АДПБП 

может иметь другую, пока не определенную ген-

ную мутацию (PKD3).

Аутосомно-рецессивная ПБП обусловлена му-

тацией гена PKHD1 (хромосома 6р21) с 25% ри-

ском заболевания у потомства. Белковый продукт 

гена PKHD1 — фиброцистин (полидуктин), на-

ходящийся в первичных цилиях и центросомах. 

Аллельная гетерогенность гена определяет суще-

ственные различия в фенотипической конкордант-

ности как внутри одной семьи, так и между разны-

ми семьями. В связи с этим ранние классификации 

АДПБП, основанные на сроках появления симпто-

матики после рождения, считаются устаревшими.

АДПБП — одно из наиболее распространенных 

генетически детерминированных поражений по-

чек в популяции, обнаруживаемое с частотой от 

1 : 400 до 1 : 1000 новорожденных. Половое и расо-

вое распределение равномерное. АРПБП возника-

ет значительно реже — 1 : 10 000 — 1 : 20 000 ново-

рожденных, при частоте носительства мутантного 

гена 1 : 70.

Больные ПБП составляют 8–10 % от всех боль-

ных с терминальной почечной недостаточностью, 

получающих лечение заместительной почечной те-

рапией (ЗПТ), это заболевание является четвертой 

по распространенности причиной терминальной 

почечной недостаточности (ТПН).

Аутосомно-доминантная поликистозная болезнь 
почек. PC1 и PC2 — интегральные мембранные 

белки с внеклеточной и цитоплазматической ча-

стями, играющие важную роль в межклеточных и 

клеточно-матриксных взаимодействиях. РС1 дей-

ствует как механорецептор в первичных цилиях и 

участвует в адгезионных межклеточных контактах, 

десмосомах и фокальных соединительных контак-

тах с базальной мембраной. РС2 функциональ-

но является неселективным катионным каналом 

транспорта кальция (Са). Оба протеина широко 

распространены в разных тканях и клеточных по-

пуляциях, включая эпителиоциты, гладкомышеч-

ные клетки, кардиальные миоциты. Полицисти-

ны колокализуются, формируя функциональный 

комплекс, регулирующий ключевые аспекты по-

ведения клеток: пролиферацию, апоптоз, адге-

зию, морфогенез и трансэпителиальную секрецию 

жидкости. Центральным механизмом регуляции, 

по-видимому, является управление содержанием 

внутриклеточного Са с вовлечением вторичных и 

третичных сигнальных путей.

Формирование кист при ПБП связано с не-

сколькими основными процессами: усиленной 

пролиферацией и апоптозом выстилающих по-

лость кисты эпителиоцитов, потерей их планарной 

полярности, нарушениями связи с базальной мем-

браной и дедифференцировкой с трансформацией 

нормального реабсорбционного фенотипа клеток 

в секреторный. В значительной степени ПБП мо-

жет быть отнесена к цилиопатиям, поскольку ее 

патогенез определяется первичными изменения-

ми в цилиях. Цилии обращены в просвет каналь-

ца и, по-видимому, являются механосенсорами 

тока мочи, через центросомы они тесно связаны 

с клеточным циклом. Жидкость, протекая по апи-

кальной поверхности эпителиоцитов, наклоня-

ет цилии, что приводит к увеличению количества 

внутриклеточного Са и активации сигнальных пу-

тей. Снижение PC1 и PC2 (и фиброцистин) в цили-

ях эпителия канальцев нарушает механорецепцию, 

приводит к уменьшению количества внутрикле-

точного Са, активации аденилатциклазы, увеличе-

нию сАМР. Последний при снижении уровня вну-

триклеточного Са активирует пролиферативные 

процессы эпителия при ПБП.

С другой стороны, основой формирования кист 

является нарушение клеточно-клеточных и кле-

точно-матриксных соединений, планарной поляр-

ности клеток, которые в норме направляют деле-

ние клеток строго вдоль продольной оси канальца. 

При повышенной пролиферации эпителиоциты 

делятся в случайном направлении, образуя кисту, 

из-за потери контактов с базальной мембраной и 

соединительных межклеточных контактов (в фор-

мировании которых участвует РС1) при нормаль-

ных плотных контактах в апикальной части клеток.

Рост кист при АДПБП определяется темпами 

пролиферации эпителия и объемом жидкости вну-

три кисты. Жидкость внутри кист образуется из 

гломерулярного ультрафильтрата на ранних этапах 

болезни, пока формирующаяся киста сообщается с 

канальцем. По мере роста кисты сепарируются, и 

их дальнейший рост связан с увеличением транс-

эпителиальной секреции хлора, который попадает 

в цитоплазму эпителиоцита через базолатеральный 

Na-K-Cl котранспортер и секретируется в полость 

кисты через хлоридный канал на апикальной мем-
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бране (CFTR), активируемый циклическим АМФ. 

Суммарный объем секретируемой жидкости опре-

деляется вторичным увеличением парацеллюляр-

ного транспорта натрия и транспорта воды через 

аквапорины.

Кисты формируются только в небольшой доле 

нефронов (< 1 %), несмотря на то, что все клетки 

зародышевой линии несут соответствующую мута-

цию. В качестве объяснения фокального образова-

ния кист при АДПБП предполагают необходимость 

появления вторичных соматических мутаций.

Аутосомно-рецессивная поликистозная болезнь 
почек. Фиброцистин имеет связь с N-концом РС2 

и, вероятно, участвует в основных функциях ком-

плекса PC1/PC2, расположенного в первичных 

цилиях (см. выше). Очевидно, фиброцистин в зна-

чительной степени вовлечен в ключевые моменты 

развития, дифференцировки, регуляции клеточной 

пролиферации в собирательных трубочках почки 

и желчных протоках печени, поэтому проявления 

болезни касаются обоих органов. В образовании и 

росте кист в отличие от АДПБП главную роль игра-

ют нарушения планарной полярности клеток. При 

АРПБП кисты в почках не отделены от просвета 

собирательных трубочек, по-видимому, из-за того, 

что главным фактором роста кист является эпите-

лиальная пролиферация. Кистозное перерождение 

касается коркового и мозгового слоя почек.

Ðàçäåë 2. Êëèíè÷åñêàÿ äèàãíîñòèêà
Рекомендация 2.1. Клиническая диагностика 

АДПБП должна включать сбор данных о наличии 
кистозных изменений в почках у кровных родствен-
ников или ТПН неизвестной этиологии; наличие 
семейных случаев болезни является основанием для 
выполнения сонографического и генетического иссле-
дования (NG).

Рекомендация 2.2. Для пренатального скрининга 
АРПБП следует выполнять сонографию почек плода; 
скрининговая диагностика АРПБП в постнатальном 
периоде базируется на динамической сонографии по-
чек (NG).

Рекомендация 2.3. Сонографическими критериями 
АДПБП при наличии ПБП у родителей следует счи-
тать: > 2 кист в одной или обеих почках в возрасте < 30 
лет; > 2 кист в каждой почке в возрасте 30–59 лет; > 4 
кист в каждой почке в возрасте старше 60 лет (NG).

Рекомендация 2.4. При сомнительных данных УЗИ 
почек в отсутствие развернутой стадии болезни для 
диагностики следует применить другие визуализиру-
ющие исследования почек (МРТ, МСКТ, КТ) (NG).

Рекомендация 2.5. Генетическую диагностику 
следует считать целесообразной в случае отрица-
тельных или сомнительных данных визуализирую-
щих исследований; генетические исследования сле-
дует назначить всем членам семьи, что позволит 
выявить доклинические случаи заболевания; прове-
дение популяционного генетического скрининга не-
целесообразно (NG).

Рекомендация 2.6. У больных с ПБП следует про-
водить скрининговые исследования для диагности-
ки основных экстраренальных проявлений болезни, 
включая кисты в других органах и сосудистые анев-
ризмы (NG).

Рекомендация 2.7. При диагностике у больных 
АДПБП следует провести скрининг на наличие кон-
крементов в мочевыделительной системе и гемату-
рии (NG).

Êîììåíòàðèè
Аутосомно-доминантная поликистозная болезнь 

почек
Развитие заболевания характеризуется форми-

рованием и постепенным ростом в почечной ткани 

кист. Кисты обнаруживают как в корковом, так и 

в мозговом веществе почек. Размеры и объем кист 

могут быть различны: от минимальных (< 1 см) до 

гигантских. Рост кист приводит к значительному 

увеличению объема почек (многократному в раз-

вернутых стадиях болезни). Основными механиз-

мами развития дисфункции органа и ТПН явля-

ются: увеличение кист с постепенным замещением 

функционирующей паренхимы органа, обструк-

ция и компрессия канальцев и перитубулярных со-

судов, инфицирование кист и воспаление интер-

стиция.

АДПБП имеет существенную гетерогенность 

выраженности клинических проявлений даже в 

пределах одной семьи. В 2–5 % случаев измене-

ния в почках могут проявляться в детском возрас-

те, хотя в типичных случаях развиваются к 3–4-й 

декаде жизни. К 60 годам 50 % больных АДПБП 

нуждаются в проведении ЗПТ. Особенностью яв-

ляется медленное снижение функции почек, ко-

торая остается нормальной или околонормальной 

в течение многих лет, несмотря на выраженные 

изменения органа. Начиная со скорости клубоч-

ковой фильтрации (СКФ) до 60–70 мл/мин, тем-

пы ее снижения почти линейны и составляют 5–

6 мл/год. Факторами более быстрого прогрессиро-

вания являются: мужской пол, выявление ПБП и 

эпизоды гематурии в возрасте до 30 лет, негроид-

ная раса (до 30 лет), беременности, раннее разви-

тие гипертензии (< 35 лет), гиперлипидемия, DD-

генотип ангиотензинконвертазы. Мутация РКD2 

имеет более благоприятный клинический фенотип 

и более медленные темпы прогрессирования (сред-

ний возраст развития ТПН > 70 лет).

Почечные проявления. Жалобы на боль в про-

екции увеличенных почек или болезненность при 

пальпации органа могут быть связаны с реакцией 

капсулы почки и паранефрией при разрыве суб-

капсулярных кист и инфекции, кровотечении в 

полость кисты, сопутствующем нефролитиазе. Для 

ПБП уникальна выраженность увеличения почек в 

развернутой стадии болезни, что делает их легко-

доступными для пальпации, а иногда и для инспек-

ции. Большие поверхностные кисты дают ощуще-
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ние бугристой поверхности органа. Несмотря на 

выраженное увеличение объема почек, их пальпа-

ция почти всегда безболезненна.

Гематурию наблюдают у многих пациентов 

(30–50 % — рецидивы макрогематурии; 20–30 % — 

постоянная микрогематурия). Случаи макроге-

матурии могут быть спровоцированы травмами, 

повышением внутрибрюшного давления, инфек-

цией, интенсивными физическими нагрузками и 

выраженными подъемами АД.

Протеинурия чаще небольшая (< 1 г/сут), с уве-

личением по мере прогрессирования дисфункции 

почек.

Нефролитиаз, мочекислый или смешанный 

(мочевая кислота + оксалат кальция), наблюдают 

у 20–30 % больных вследствие локального замед-

ления тока мочи, снижения рН, экскреции NH4 и 

цитрата.

Артериальную гипертензию в 60–75 % случаев 

обнаруживают задолго до развития существенной 

дисфункции почек, длительное время она может 

быть единственным заболеванием. Тяжесть АГ, ве-

роятно обусловленной локальной гипоперфузией 

почек, коррелирует с размерами почек и количе-

ством кист.

Нарушения функции почек проявляются на ран-

них стадиях концентрационным дефектом, сниже-

нием экскреции NH
4
, внутрипочечного кровотока. 

На поздних стадиях при снижении СКФ наблю-

даются типичные проявления прогрессирующей 

хронической болезни почек (ХБП): нарушения 

кальций-фосфатного баланса, анемия, метаболи-

ческий ацидоз, азотемия/уремия, кардиоваскуляр-

ные осложнения.

Внепочечные проявления. ПБП может иметь си-

стемные проявления, поскольку гены PKD1, PKD2 

и их продукты представлены во внепочечных кле-

точных популяциях. Возможно формирование 

кист и в других органах (печень, поджелудочная 

железа, яичник, селезенка, эпифиз), которое часто 

остается бессимптомным.

Печеночные. Образование кист в печени — наи-

более частое экстраренальное проявление и редко 

приводит к недостаточности органа. Другие на-

ходки в печени при ПБП могут касаться билиар-

ных гамартом, фиброаденоматоза, расширения 

внутри- и внепеченочных желчевыводящих путей. 

Кисты других локализаций возможны в поджелу-

дочной железе, паутинной оболочке мозга, эпифи-

зе, яичниках и яичках.

Сердечно-сосудистые. У 8–15 % больных выяв-

ляют аневризмы внутричерепных артерий; их ве-

роятность в 4 раза выше при позитивном семейном 

анамнезе. Разрыв аневризмы сосудов головного 

мозга — одна из самых частых причин смерти этой 

категории пациентов, а ее риск зависит от диаме-

тра поражения (высокий — > 1 см). Состояния, 

связанные с нарушением сосудистой стенки, не-

редки при ПБП: артериальные диссекции, вклю-

чая аорту, шейные и интракраниальные сосуды, а 

также аневризмы коронарных артерий.

Аномалии клапанов сердца, из которых самой 

распространенной считают пролапс митрального 

клапана (25 % пациентов), редко оказывают суще-

ственное влияние на системную гемодинамику.

Другие проявления могут включать: диверти-

кулез толстой кишки, паховые грыжи, нарушения 

подвижности сперматозоидов, некроспермию, 

кисты эякуляторного тракта и кисты семенных пу-

зырьков.

Первичная диагностика включает сбор семей-

ного анамнеза, пальпацию и сонографию почек. 

Следует обращать внимание на наличие у кровных 

родственников прямых указаний на существо-

вание множественных кист в почках, ТПН неиз-

вестной этиологии, нефролитиаза, артериальной 

гипертензии, дебютировавшей в молодом возрас-

те, а также случаев смерти от разрыва аневризм 

внутричерепных артерий. Необследованным род-

ственникам следует провести сонографию почек. 

Наличие семейных случаев является основанием 

1) для оценки сонографических критериев; 2) ге-

нетического исследования. При 50% риске ПБП 

(ПБП у родителей) сонографические критерии бо-

лезни следующие: > 2 кист в одной или обеих поч-

ках в возрасте < 30 лет; > 2 кист в каждой почке в 

возрасте 30–59 лет; > 4 кист в каждой почке в воз-

расте старше 60 лет.

При повышенной настороженности в отноше-

нии ПБП и отрицательных или сомнительных дан-

ных визуализирующих исследований диагностика 

базируется на проведении генетических исследо-

ваний. В генетические исследования должны быть 

вовлечены все члены семьи, что позволяет выявить 

доклинические случаи.

При сомнительных данных УЗИ почек в отсут-

ствие развернутой стадии болезни диагноз помога-

ют подтвердить данные других визуализирующих 

методов исследования почек (МРТ, МСКТ), кото-

рые имеют большую разрешающую способность.

Выраженность дисфункции почек устанавлива-

ется на основании критериев хронической болезни 

почек.

Аутосомно-рецессивная поликистозная болезнь 
почек

В большинстве случаев АРПБП выявляют у 

плода, при рождении ребенка или вскоре после 

рождения. Фенотипически выделяют 2 варианта 

течения: а) тип 1 — ранние (в утробе/при рожде-

нии) проявления ПБП с высокой частотой раз-

вития ТПН и смерти, причиной которой часто 

является гипоплазия сдавленных увеличенными 

почками легких (13–75 %); б) тип 2 — умерен-

ные проявления ПБП с развитием фиброза пече-

ни (11–47 %), портальной гипертензии в течение 

нескольких лет. Перинатальная смертность — 

30–50 %; смертность к 1 году жизни — 9–13 %; 

у выживших 5-летняя выживаемость — 80–95 %. 
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Темпы развития ТПН при АРПБП определяются 

главным образом СКФ после рождения. Прогноз 

у женщин лучше.

Почечные проявления отличаются от таковых при 

АДПБП отсутствием явных кистозных изменений 

при раннем выявлении заболевания, меньшими 

размерами кист и их расположением в мозговом 

слое. Особенностью пренатальных проявлений 

болезни при типе 1 являются: большие, гиперэхо-

генные почки в сочетании с олигогидрамнионом и 

отсутствием мочи в пузыре плода (обычно к 20-й 

неделе). В случае умеренной АРПБП (тип 2) вну-

триутробные изменения могут быть минимальны-

ми, а очевидные признаки роста объема почек и 

развития кист появляются в первые годы жизни. 

При УЗИ почки гиперэхогенны, с неотчетливым 

разделением внутрипочечных структур и окружа-

ющих тканей; в большей степени увеличивается 

эхогенность медуллярного слоя с формированием 

небольших (< 2 см) округлых кист. Часто кисты 

сочетаются с признаками нефрокальциноза. Не-

редкий симптом — гипонатриемия как следствие 

дефекта экскреции свободной воды. Из-за нару-

шения концентрации мочи может развиваться об-

щая дегидратация.

Внепочечные проявления включают уменьшение 

грудной клетки и гипоплазию легких, развитие 

пневмоторакса и пневмомедиастинума; гепатоме-

галию с дилатацией желчных протоков с гиперэхо-

генностью органа за счет пролиферации в области 

протоков и формирования перипортального фи-

броза и спленомегалию при формировании пор-

тальной гипертензии.

Пренатальная диагностика включает типичные 

находки в почках при сонографии, а также клини-

ческие критерии: отсутствие кист в почках у обоих 

родителей, признаки фиброза печени, морфологи-

ческие (в т.ч. аутопсийные) доказательства АРПБП 

у сиблингов, браки между близкими родственни-

ками (parenteral consanguinity). Сонография высо-

кого разрешения позволяет обнаруживать радиаль-

но направленные, расширенные собирательные 

трубочки. При постнатальной диагностике следует 

опираться на данные визуализирующих методов 

исследования (см. выше).

Ðàçäåë 3. Ëå÷åíèå
Рекомендация 3.1. Методы этиологического и 

патогенетического лечения ПБП не разработаны; 
основой лечения ПБП является симптоматическая 
терапия, направленная а) на замедление прогресси-
рования дисфункции почек, контроль гипертензии, 
снижение протеинурии; б) профилактику и лечение 
сердечно-сосудистых осложнений, связанных с про-
явлениями заболевания как такового, и с прогресси-
рованием дисфункции почек; в) симптоматическое 
лечение связанных с заболеванием изменений мочевы-
делительного тракта — болевого синдрома, гемату-
рии, обструкции (NG).

Рекомендация 3.1.1. Лечение осложнений прогрес-
сирующей дисфункции почек следует проводить в со-
ответствии с международными и отечественными 
рекомендациями по ХБП (NG).

Рекомендация 3.1.2. Ингибиторы ангиотензин-
конвертазы и блокаторы рецептора ангиотензина 
имеют преимущества перед мочегонными средства-
ми и блокаторами кальциевых каналов в отношении 
снижения экскреции альбумина с мочой и прогресси-
рования дисфункции почек и могут рассматривать-
ся как препараты выбора для лечения артериальной 
гипертензии у больных ПБП (1В).

Рекомендация 3.1.3. Декомпрессию кист по-
чек, включая аспирацию содержимого, криоабля-
цию, лапароскопическую или открытую хирургию, 
следует рассматривать как лечебную опцию при 
резистентном к терапии анальгетиками болевом 
синдроме или нарушении дыхания; показанием к хи-
рургическому лечению также является малигниза-
ция кист (NG).

Рекомендация 3.1.4. При развитии ТПН следует 
проводить стандартную ЗПТ, которая при ПБП не 
имеет существенных особенностей; транспланта-
ция почки является методом выбора ЗПТ; перед про-
ведением трансплантации следует решить вопрос о 
необходимости выполнения нефрэктомии кистозно-
перерожденного органа (2В).

Êîììåíòàðèè
Симптоматическая терапия
Гипертензия ассоциирована с ухудшением по-

чечного прогноза, поэтому необходим тщательный 

контроль АД. Пока нет убедительных данных о 

преимуществах определенного класса препаратов 

при ПБП. С учетом данных об активации почечной 

ренин-ангиотензиновой системы предполагается, 

что ингибиторы ангиотензинковертазы и блока-

торы рецепторов ангиотензина II способны замед-

лять падение функции почек. Эта гипотеза будет 

вскоре проверена в продолжающемся в настоящее 

время исследовании HALT-PKD.

Нарушения концентрирования мочи. Профилак-

тика гипогидратации — существенный момент в 

ведении больных с ПБП, склонных к полиурии. 

При выраженной полиурии целесообразно назна-

чение тиазидов для снижения дистального выде-

ления электролитов и воды. Гипонатриемия может 

усугубляться при низком потреблении натрия, что 

надо учитывать при кормлении грудным молоком 

и заменителями.

Инфекции мочевых путей обычно вызываются 

бактериями кишечной группы. При подозрении 

на инфицирование кист(ы) препараты выбора — 

фторхинолоны, триметоприм и клиндамицин, 

лучше других проникающие в их полости. Может 

понадобиться хирургическое дренирование круп-

ной инфицированной кисты или паранефрального 

абсцесса; угрожающая жизни инфекция кистозной 

почки иногда приводит к нефрэктомии.
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Макрогематурию испытывают до 50 % больных 

ПБП. Она чаще бывает транзиторной и не требу-

ет специального лечения. Редко возникающие ге-

модинамически значимые кровотечения требуют 

госпитализации, гемотрансфузий; при длительно 

персистирующей макрогематурии следует обсу-

дить возможность селективной эмболизации сег-

ментарной артерии или нефрэктомии.

Нефролитиаз и острая почечная колика требуют 
стандартного ведения.

Частые или хронические боли в проекции почек 

при ПБП могут быть следствием значительного их 

увеличения и/или одной или нескольких крупных 

кист с компрессией паранефрия и соседних ор-

ганов. При консервативном лечении применяют 

неопиоидные анальгетики, стараясь избегать пре-

паратов с нефротоксическими эффектами. При 

хронических болях обезболивающим действием 

могут обладать трициклические антидепрессан-

ты. При отсутствии эффекта от фармакотерапии 

следует рассмотреть возможность механической 

декомпрессии, которая не оказывает влияния на 

почечный прогноз, — введения этанола в полость, 

перкутанной пункции, лапароскопической или 

хирургической фенестрации крупных кист. Так-

же может быть эффективной денервация почек, а 

у диализных больных — нефрэктомия. Показания 

к хирургическому лечению определяют индивиду-

ально, четкие рекомендации не разработаны.

При АРПБП у новорожденных с выраженными 

респираторными расстройствами или невозмож-

ностью проводить адекватное питание из-за ком-

пессионных эффектов резко увеличенных почек 

требуется одно- или двусторонняя нефрэктомия.

Заместительная почечная терапия
ЗПТ при АРПБП и АДПБП не имеет существен-

ных особенностей. Перед трансплантацией почки, 

которая является методом выбора лечения ТПН, 

иногда (чаще у новорожденных и детей раннего 

возраста) приходится проводить нефрэктомию, 

чтобы освободить пространство для аллографта.

Патогенетическое лечение при АДПБП — мо-

жет быть, вопрос недалекого будущего — касается 

возможности торможения роста кист, увеличения 

объема почек и темпов снижения СКФ.

Ðàçäåë 4. Ïåðñïåêòèâû â òåðàïèè 
ïîëèêèñòîçíîé áîëåçíè ïî÷åê

Несколько перспективных направлений на-

ходятся сейчас в стадии клинических разработок, 

которые, возможно, приведут к формулировке со-

ответствующих рекомендаций.

Антагонисты V2-рецептора вазопрессина. cAMP 

имеет существенное значение в цистогенезе и 

транспорте хлорида в кистах при АДПБП. Анта-

гонисты V
2
-рецептора вазопрессина могут быть 

эффективны, поскольку V
2
-рецептор вазопресси-

на — основной агонист cAMP. В 2 небольших ис-

следованиях толваптана (CRISP, MDRD) получе-

ны обнадеживающие результаты в виде снижения 

темпов роста кист и СКФ.

Соматостатин. В предварительных исследо-

ваниях показана возможная эффективность со-

матостатина, ингибитора аденилатциклазы, и его 

аналогов в замедлении роста объема почек. Ожи-

даются результаты плацебо-контролируемых ис-

следований для этих 2 препаратов.

Ингибиторы mTOR. Попытки применения этих 

препаратов основаны на данных о взаимодей-

ствии цитоплазматической части PC1 и туберина, 

а также выраженной активации mTOR сигналь-

ного пути в эпителии, выстилающем кисты. Ин-

гибиторы mTOR, в частности эверолимус, приво-

дят к некоторому снижению роста объема почек, 

не оказывая, однако, существенного позитивно-

го влияния на СКФ при 2-летнем наблюдении. 

Ограничивает применение этих препаратов выра-

женность побочных эффектов (в частности, рост 

протеинурии).

Реальных перспектив патогенетической тера-

пии при АРПБП в настоящее время нет.
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To Help the Practitioner

Гиперурикемия — состояние, характеризую-

щееся повышенным относительно среднестати-

стической нормы содержанием мочевой кислоты в 

крови (360 мкмоль/л для женщин и 420 мкмоль/л 

для мужчин). Мочевая кислота, или 2,6,8-триок-

сипурин, является конечным продуктом обмена 

пуриновых оснований, которые входят в состав ну-

клеиновых кислот. Пурины могут образовываться 

de novo, вследствие распада нуклеиновых кислот 

(порядка 600 мг/сут) или поступать с пищей (около 

100 мг/сут) [1].

В норме 70 % мочевой кислоты элиминируется 

почками, 30 % — разрушается в пищеварительном 

тракте при участии бактериальной флоры с образо-

ванием углекислого газа и аммиака [2]. 

Основными причинами повышения уровня мо-

чевой кислоты в крови являются: 1) повышенное 

потребление с пищей продуктов с высоким со-

держанием пуринов (мясо, рыба, шпинат, щавель, 

цветная капуста и др.), голодание (вследствие по-

вышенного распада собственного белка), повышен-

ный распад нуклеиновых кислот (например, при 

синдроме распада опухоли вследствие усиленного 

разрушения опухолевых клеток); 2) нарушение экс-

креции мочевой кислоты.

Среди заболеваний, обусловленных гиперури-

кемией, наибольшего внимания заслуживают пода-

гра, уратная нефропатия и мочекаменная болезнь.

Подагра — системное заболевание, морфологи-

ческим субстратом которого является отложение 

депозитов соли мочевой кислоты (моноурат натрия) 

в различных тканях с развитием последующего вос-

палительного ответа вследствие персистирующей 

гиперурикемии.

Клинической манифестации подагры обычно 

предшествует длительный период бессимптомной 

гиперурикемии. Выделяют первичную (обусловлен-

ную генетическим дефектом ферментных систем, 

отвечающих за синтез и транспорт мочевой кисло-

ты) и вторичную (вследствие воздействия внешних 

факторов, заболеваний, сопровождающихся уси-

ленным распадом нуклеотидов) подагру.

Среди факторов, влияющих на рост частоты слу-

чаев гиперурикемии, все большее значение приоб-

ретают избыточное потребление мясных продуктов 

и алкоголя наряду с распространенным назначе-

нием тиазидных и петлевых диуретиков больным с 

кардиоваскулярной патологией [3].

Согласно эпидемиологическим данным, пода-

грой страдают 1–3 % взрослого населения. У муж-

чин заболевание наблюдается в семь раз чаще.

В Европе подагра составляет около 0,3 % от об-

щей заболеваемости, среди ревматических забо-

леваний — 5 % [4]. Для Украины заболеваемость 

подагрой составляет более 400 на 100 000 населе-

ния [5]. 
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В клиническую классификацию подагры входит 

острый подагрический артрит, интервальная пода-

гра и хроническая подагра, характеризующаяся хро-

ническим подагрическим артритом, мочекаменной 

болезнью и уратной (подагрической) нефропатией.

Стоит также упомянуть, что подагра часто ассо-

циируется с хронической болезнью почек (ХБП), 

при этом последняя является третьим по значимо-

сти риск-фактором развития и/или усугубления 

подагры после ожирения и гипертензии [6, 7]. С 

другой стороны, сопровождающая подагру гиперу-

рикемия может напрямую нарушать функцию по-

чек, а не только опосредованно, вследствие разви-

тия вторичного нефролитиаза [8, 9].

Одной из самых актуальных проблем ведения 

пациентов с подагрой остается выбор оптимально-

го комплексного медикаментозного лечения, так 

как множество других заболеваний часто с ней со-

четается и существует немало препаратов, которые 

противопоказаны при гиперурикемии. Среди пре-

паратов, повышающих уровень мочевой кислоты, 

можно выделить следующие, наиболее распростра-

ненные в практике лекарственные средства: диу-

ретики (петлевые и тиазидные), бета-блокаторы, 

никотиновая кислота, циклоспорин, фруктоза, тео-

филлин, силденафил, леводопа и др. [10].

Ситуацию усугубляет то, что если даже не при-

нимать во внимание сопутствующую или соче-

танную патологию, препараты, использующиеся 

только для лечения гиперурикемии, и подагры в 

частности, имеют множество побочных эффектов 

и противопоказаний. К примеру, аллопуринол, бу-

дучи препаратом выбора для ведения пациентов с 

подагрой вне активной (межприступной) фазы как 

наиболее эффективный урикодепрессант, может 

вызывать угрожающие жизни токсические пора-

жения (синдром Стивенса — Джонсона и синдром 

Лайелла), серьезные поражения печени вследствие 

накопления таких метаболитов, как оксипурины и 

пиразолопиримидины [11], пороки внутриутробно-

го развития у плода при беременности, боль в обла-

сти поджелудочной железы. При этом аллопуринол 

в Украине является чуть ли не единственным пре-

паратом, эффективно снижающим уровень гиперу-

рикемии. Кроме того, для поддержания желаемого 

уровня мочевой кислоты необходим постоянный, 

непрерывный прием аллопуринола, так как после 

его отмены степень урикемии возвращается к ис-

ходному уровню уже на 4–6-е сутки. Альтернати-

вой являются урикозурические препараты, которые 

усиливают выведение мочевой кислоты с мочой, 

снижая ее реабсорбцию в почечных канальцах, что 

в первые дни после назначения может привести к 

обострению артрита в связи с перераспределением 

уратов, а в более длительной перспективе — к не-

фролитиазу. Также в комплексной терапии успешно 

используются нестероидные противовоспалитель-

ные средства с соответствующими осложнениями и 

противопоказаниями.

Еще одним препаратом, применяемым в тера-

пии подагры, является колхицин. Он, однако, акту-

ален только для острых приступов подагрического 

артрита, за редкими исключениями. Ввиду токсич-

ности колхицин мало применяется в клинической 

практике, уступая место современным препаратам.

В итоге все современные международные тен-

денции к рационализации подхода к лечению ги-

перурикемии и подагры, в частности, сводятся к 

выбору лекарственных средств с наименьшими не-

благоприятными эффектами и противопоказания-

ми. Кроме этого, подбор конкретных препаратов и 

их дозы сугубо индивидуальны для каждого паци-

ента в связи с разнообразием проявлений гиперу-

рикемии и большим количеством сопутствующих 

заболеваний.

Также много внимания уделяется немедикамен-

тозной терапии подагры, включающей:

— снижение веса пациентами с избыточной мас-

сой тела;

— строгую диету с ограничением продуктов, бо-

гатых пуринами;

— физические упражнения для поддержания хо-

рошей физической формы;

— прекращение курения;

— потребление достаточного количества воды 

[12, 13].

При этом следует отметить, что минеральные 

воды, обладающие урикозурическим эффектом, 

имеют временные ограничения на применение, за 

исключением, вероятно, низкоминерализованной 

воды с органической составляющей (курорт Фьюд-

жи, Италия).

Таким образом, для успешного лечения боль-

ных с гиперурикемией необходимо использование 

препаратов, способных снижать уровень мочевой 

кислоты, с возможностью их длительного непре-

рывного применения, обладающих низкой токсич-

ностью и не усугубляющих течение сопутствующей 

патологии. 

Одним из таких веществ является оротовая кис-

лота, препараты которой, а также целесообразность и 

практичность их применения рассмотрим детальнее.

Оротовая кислота — вещество, относящееся к 

анаболическим, принимающее участие в синтезе 

пиримидиновых оснований, рибозы, цианокобала-

мина и стимулирующее его. В природе содержится 

в молоке млекопитающих, печени, дрожжах в виде 

солей калия, магния и кальция. 

Как лекарственное средство применяется в виде 

калия оротата. На сегодняшний день наиболее пер-

спективным является применения в виде соли маг-

ния (магния оротат).

Способность оротовой кислоты снижать уро-

вень мочевой кислоты обусловлена ингибирующим 

действием на фосфорибозилпирофосфат, молекулы 

которого она извлекает из клеточного обмена. Кро-

ме того, она обладает легким противовоспалитель-

ным действием и потенцирует гипоурикемические 
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свойства аллопуринола, что позволяет назначать его 

в меньшей дозе. Однако наибольшим преимуще-

ством оротовой кислоты по сравнению с остальны-

ми веществами, использующимися для снижения 

концентрации мочевой кислоты, является то, что 

к ее применению не существует абсолютных про-

тивопоказаний, за исключением гиперкалиемии в 

случае назначения калия оротата [14].

Степень гипоурикемического действия оротовой 

кислоты хорошо продемонстрирована в одном из 

исследований N. Dalbeth, S. Wong et al. Интересным 

является то, что в нем рассматривалась способность 

оротовой кислоты быстро снижать уровень мочевой 

кислоты при употреблении коровьего молока, то 

есть в ее природных невысоких концентрациях.

В исследовании принимали участие 16 здоровых 

мужчин, которые однократно употребляли контро-

лированное количество различных видов обезжи-

ренного молока. В качестве контроля выступало 

соевое молоко. Анализы крови и мочи проводились 

непосредственно до и ежечасно после приема на 

протяжении трех часов.

В результате употребление коровьего молока, со-

держащего оротовую кислоту, привело к снижению 

концентрации мочевой кислоты на 10 % по сравне-

нию с исходным уровнем [15].

Что касается проблемы многочисленности со-

путствующих гиперурикемии и подагре заболе-

ваний, то преимущества применения препаратов 

оротовой кислоты, в частности магния оротата, ста-

новятся еще очевиднее.

На Гамбурском симпозиуме, посвященном при-

менению магния оротата, было представлено мно-

жество исследований благоприятного воздействия 

оротовой кислоты и оротата магния на миокард при 

наличии различных стрессовых факторов — от ин-

фаркта миокарда до тяжелых физических нагрузок. 

Результаты этих исследований позволяют сделать 

следующие выводы. 

Оротовая кислота: 

— улучшает энергетический статус миокарда при 

инфаркте;

— нормализует уровни миокардиального пурина 

и пиримидина; 

— повышает толерантность миокарда после ин-

фаркта к общей ишемии.

Магния оротат:

— может уменьшать тяжесть хронической дис-

функции миокарда и структурных повреждений при 

кардиомиопатии;

— повышает толерантность к физическим на-

грузкам у пациентов с поражением коронарных ар-

терий и у тренированных спортсменов [16].

Другие исследования показывают, что приме-

нение магния оротата в комплексном лечении бе-

ременных женщин с эссенциальной гипертензи-

ей и явлениями дисплазии соединительной ткани 

приводит к эффективному снижению проявлений 

обоих заболеваний. Курс с применением магния 

оротата в сочетании с антигипертензивными и се-

дативными средствами является предпочтительным 

для успешного течения беременности и родов [17]. 

Кроме того, магния оротат позволяет успешно кон-

тролировать усугубление гиперурикемических на-

рушений у женщин во время беременности.

Учитывая, что вторичная подагра часто ассоци-

ируется с сердечной недостаточностью, внимания 

также заслуживает исследование выраженности сим-

птомов и уровня смертности у пациентов с тяжелой 

формой застойной сердечной недостаточности.

В этом исследовании принимали участие 79 

пациентов с тяжелой застойной сердечной недо-

статочностью. Помимо стандартной комплексной 

терапии сорока пациентам был назначен магния 

оротат. 39 пациентов принимали плацебо. Исследо-

вание продолжалось один год. Результаты исследо-

вания показали статистически значимое улучшение 

у большинства пациентов в группе принимавших 

магния оротат [18].

Другие исследования представляют схожие ре-

зультаты. К примеру, в результате 15-летнего на-

блюдения за пациентами (31 чел.) с пролапсом 

митрального клапана, регулярно принимавшими 

препарат оротовой кислоты (в дозе 1500 мг/сут) на 

протяжении 3 месяцев дважды в год, было опре-

делено значительное снижение частоты эпизодов 

тахикардии, пролонгации периода QT, пароксиз-

мальных суправентрикулярных и вентрикулярных 

экстрасистол, снижение систолического и диасто-

лического артериального давления [19]. 

Данные некоторых исследований свидетельству-

ют также о благоприятном воздействии препаратов 

оротовой кислоты при атеросклеротических пора-

жениях сосудов [20].

Подытожив все вышеперечисленное, можно 

констатировать, что оротовую кислоту следует рас-

сматривать как один из гипоурикемических агентов 

со множеством положительных эффектов. И глав-

ным преимуществом является возможность как ее 

использования в монотерапии, так и включения ее 

препаратов в любую комплексную терапию паци-

ентов с гиперурикемией и подагрой ввиду ее отно-

сительной эффективности и отсутствия противопо-

казаний.

Особенно актуально это на сегодняшний день, 

когда на украинском рынке в нашем распоряжении 

имеется только один препарат, эффективно справ-

ляющийся с данной патологией, а именно аллопу-

ринол. Рационально применяя комплексную те-

рапию, индивидуально для каждого пациента, мы 

можем снизить риски, связанные с его приемом. У 

пациентов с бессимптомной гиперурикемией воз-

можно и вовсе избежать его назначения. При этом 

следует напомнить о целевых уровнях урикемии, 

составляющих, по различным рекомендациям, 

300–360 мкмоль/л.

Интересен тот факт, что для большинства паци-

ентов с гиперурикемией, если не считать первич-
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ную подагру, для нормализации уровня мочевой 

кислоты вполне достаточно соблюдать строгую ди-

ету и определенный уровень физической нагрузки. 

В итоге множества осложнений можно избежать 

на раннем этапе, на котором желательно назначить 

метаболически активный препарат, снижающий 

степень урикемии. В дальнейшем препарат можно 

применять у пациентов с любой степенью выражен-

ности симптомов. 

Рассмотрев свойства препаратов оротовой кис-

лоты, можно заключить, что их применение тео-

ретически неограниченно. Для пациентов с ХБП 

следует обратить внимание на ограничения приема 

при снижении СКФ менее 45 мл/мин. В случае ис-

пользования магния оротата препарат оказывает 

благоприятный эффект не только на заболевания, 

связанные с гиперурикемией, но и на часто с ней 

сочетающиеся, такие как гипертензия, сердечная 

недостаточность, ХБП 1-й — 3а стадии.

В результате лечащий врач имеет возможность 

уменьшить или полностью нивелировать риск ис-

пользования традиционных гипоурикемических 

препаратов, а у ряда пациентов не прибегать к их 

назначению. 

В Украине препараты оротовой кислоты в боль-

шинстве своем представлены оротатом калия. Един-

ственным препаратом магния оротата, прошедшим 

все необходимые клинические испытания, является 

препарат Магнерот, который уже длительное время 

применяется в терапии сердечно-сосудистых и не-

фрологических заболеваний и на данный момент 

успешно используется в лечении ревматологиче-

ских заболеваний.
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Хроническая болезнь почек (ХБП) — общемеди-

цинская проблема, имеющая глубокие социально-

экономические последствия, связанные с ее широ-

кой распространенностью в популяции (10–15 % 

населения), утратой трудоспособности и смертно-

стью вследствие развития терминальной почечной 

недостаточности и сердечно-сосудистых осложне-

ний (ССО), риск которых у пациентов с нарушен-

ной функцией почек возрастает в десятки раз [1–5].

ХБП — понятие наднозологическое и одновре-

менно не являющееся формальным объединением 

хронических заболеваний почек различной при-

роды в одну большую аморфную группу, подменяя 

этиологический принцип. Понятие ХБП отражает 

наличие общих факторов риска развития и прогрес-

сирования нефропатии, универсальных механиз-

мов формирования нефросклероза и, как следствие, 

способов первичной и вторичной профилактики, а 

также наличие общего прогноза — развития терми-

нальной почечной недостаточности.

Следует подчеркнуть, что понятие ХБП не от-

меняет нозологического подхода к диагностике 

заболеваний почек. Необходимо добиваться иден-

тификации конкретной причины (или причин) 

развития повреждения почек для того, чтобы уста-

новить нозологический диагноз и максимально 

рано назначить соответствующую этиотропную 

и патогенетическую терапию. В то же время кон-

цепция ХБП при различных нозологических фор-

мах является универсальным инструментом для 

определения степени нарушения функции, расче-

та риска развития терминальной почечной недо-

статочности и сердечно-сосудистых осложнений, 

планирования и оценки эффективности нефропро-

тективного лечения, подготовки и начала замести-

тельной почечной терапии. Под ХБП понимают 

наличие маркеров почечного повреждения (характе-

ризующих активность заболевания) и/или сниже-
ние скорости клубочковой фильтрации (СКФ) ниже 
60 мл/мин/1,73 м2 (характеризующее стадию и ско-

рость прогрессирования заболевания), сохраняю-
щееся в течение 3 мес. и более.

Данные о нозологическом составе ХБП требуют 

уточнения, поскольку популяционные исследо-

вания, как правило, не подразумевают проведе-

ния детального нефрологического обследования, а 

создаваемые в настоящее время регистры ХБП не 

включают пациентов на ее ранних стадиях.

В Украине, по данным Национального реестра 

больных хронической болезнью почек, в 2011 году 
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Маркеры 
почечного 
повреждения 
(один или не-
сколько)

Альбуминурия 30 мг/л и более, про-
теинурия 1+ и выше

Изменения мочевого осадка

Признаки дисфункции почечных 
канальцев

Структурные изменения почек по дан-
ным лучевых методов исследования

Гистологические изменения почек

Снижение 
функции почек

СКФ < 60 мл/мин/1,73 м2

Таблица 1. Критерии ХБП



60 Ïî÷êè,  ISSN 2307-1257 ¹ 4 (10) • 201460

Îãëÿäè / Reviews

различные виды заместительной почечной терапии 

получали 5578 человек, около 50 % из которых были 

в возрасте 18–44 лет (Колесник Н.А., 2012). То есть 

в значительной степени страдает молодая, работо-

способная часть населения. На сегодняшний день, 

несмотря на определенный прогресс в развитии за-

местительной почечной терапии в Украине за по-

следние 10 лет, обеспеченность населения страны 

этими видами лечения остается значительно ниже, 

чем в странах Евросоюза и США. В то же время воз-

можности нефропротекторной терапии, которая 

позволяет затормозить прогрессирование ХБП и 

стабилизировать функцию почек, используются не-

эффективно. Отметим, что расходы на нефропро-

текторную терапию в 100 раз ниже, чем на замести-

тельную почечную терапию.

Почки элиминируют факторы, повреждающие 

эндотелий, поэтому при нарушении их работы уси-

ливается неблагоприятное влияние на сердечно-со-

судистую систему традиционных, «фремингемских» 

факторов риска (ФР): артериальной гипертонии 

(АГ), инсулинорезистентности, гиперлипидемии. В 

то же время при СКФ < 60 мл/мин/1,73 м2 начина-

ет проявляться и возрастает по мере ее дальнейше-

го снижения роль специфических «почечных» ФР 

ССО: нарушений фосфорно-кальциевого обмена, 

синдрома белково-энергетической недостаточно-

сти (БЭН), анемии, хронического воспаления, ги-

перурикемии. Появляются новые предикторы ССО: 

уровень в сыворотке крови фосфора, кальция, ге-

моглобина, альбумина, паратиреоидного гормона, 

фактора роста фибробластов 23, белка Klotho [28–

30], требующие специальных методов коррекции. 

В результате оценка прогноза у пациентов с ХБП 

с использованием традиционной Фремингемской 

шкалы оказывается неточной и дает существенно 

заниженные результаты в отношении как смертно-

сти, так и кардиальных событий [26].

В то же время СКФ как интегративный пока-

затель прогрессирования ХБП, начиная с уровня 

ниже 60 мл/мин/1,73 м2, является мощным преди-

ктором ССО и смертности. Каждая последующая 

стадия ХБП, начиная с 3а, характеризуется допол-

нительным повышением сердечно-сосудистого 

риска в 1,5–3 раза (Co A. et al. Chronic kidney disease 

and the risks of death, cardiovascular events, and hos-

pitalization // N. Engl. J. Med. — 2004. — 351(13). — 

1296-305.)

Высокая распространенность ХБП, ее неблаго-

приятные исходы закономерно поднимают пробле-

му целесообразности разработки и внедрения меро-

приятий по ее выявлению и нефропротекции.

ФР Возможность 
и средства модификации ФР Целевой показатель

1 2 3

Персистирование фак-
торов, послуживших при-
чиной ХБП

Правильный нозологический диагноз
Адекватная этиотропная и патогенетиче-
ская терапия в соответствии с клинически-
ми рекомендациями
и протоколами
Мониторинг маркеров активности за-
болевания, профилактика обострений и 
своевременное их купирование

Устранение этиологического фактора вто-
ричных нефропатий
Достижение стойкой ремиссии первичного 
заболевания почек
Отсутствие обострений

Сохраняющаяся протеи-
нурия 0,5 г/сут и выше

Этиотропная и патогенетическая терапия
Антипротеинурическая (нефропротектив-
ная) терапия ИАПФ и БРА
Контролируемое ограничение потребления 
белка (0,6–0,8 г/кг массы тела; при нефро-
тическом синдроме — 1,0 г/кг)

Полное исчезновение протеинурии или ее 
стойкое снижение до уровня < 0,5 г/сут
У пациентов с заболеваниями почек с мас-
сивной протеинурией или нефротическим 
синдромом — стойкое снижение протеин-
урии до уровня < 1,0 г/сут или уменьшение 
в 2 раза от исходного уровня

Снижение СКФ

Максимально раннее выявление ХБП и на-
значение этиотропного, патогенетическо-
го, а также нефропротективного лечения: 
препаратов, блокирующих РАС, малобелко-
вой диеты, кетоаналогов аминокислот
Устранение нефротоксичных факторов, в 
том числе ятрогенных

Стабилизация СКФ на уровне выше 
45 мл/мин/1,73 м2

АГ

Малобелковая диета с ограничением соли 
(< 5 г/сут)
Коррекция избыточной массы тела и ожи-
рения
Препараты, снижающие АД

АД < 140/90 мм рт.ст. при протеинурии 
< 0,5 г/сут
АД < 130/80 мм рт.ст. при протеинурии 
0,5 г/сут и выше
Избегать эпизодов гипотонии!

Таблица 2. Факторы риска ХБП и средства их модификации
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1 2 3

Избыточное потре-
бление пищи, богатой 
белком

Малобелковая диета, кетоаналоги ами-
нокислот, при этом потребление белка 
рекомендуется:
при ХБП 3а–3б стадий — 0,6–0,8 г/кг/сут, 
при ХБП 4-й стадии — до 0,3 г/кг/сут

Стабилизация СКФ и сывороточного креа-
тинина
Снижение уровня мочевины и мочевой 
кислоты
Снижение протеинурии
Улучшение ответа на антигипертензивную 
терапию
Коррекция гиперкалиемии
Контроль питательного статуса для исклю-
чения БЭН (см. ниже)

Гипергликемия
Диета с ограничением легкодоступных 
углеводов
Эффективная сахароснижающая терапия

Глюкоза < 6,4 ммоль/л
Гликированный гемоглобин < 7 %

Ожирение
Диета, высокая физическая активность, 
ЛФК с высокими аэробными нагрузками

ИМТ 20–24,9 кг/м2

Окружность талии < 94 см для мужчин 
и < 80 см для женщин

Гиперлипидемия

Диета с ограничением животных жиров и 
калорийности рациона, потреблением не 
менее 400 г овощей и фруктов в день, до-
статочная физическая активность
Статины и другие липидоснижающие пре-
параты

Холестерин < 5,0 ммоль/л,
Триглицериды < 1,7 ммоль/л

Гиперурикемия

Малобелковая диета с дополнительным 
ограничением пуриновых оснований, кето-
аналоги аминокислот
При недостаточной эффективности дие-
ты — назначение аллопуринола (с осто-
рожностью при СКФ < 60 мл/мин/1,73 м2!)

Мочевая кислота в сыворотке крови для 
мужчин < 415 мкмоль/л, для женщин 
< 385 мкмоль/л

БЭН, связанная с ано-
рексией

Обеспечение достаточной калорийности 
рациона из расчета 30–35 ккал/кг
Включение в рацион специальных пита-
тельных смесей, назначение препаратов 
кетоаналогов незаменимых аминокислот с 
увеличением дозы

ИМТ не ниже 20 кг/м2

Увеличение мышечной массы (окружности 
бицепса), толщины жировой складки
Альбумин сыворотки крови > 35 г/л

Нарушения фосфорно-
кальциевого обмена, 
вторичный гиперпара-
тиреоз

Малобелковая или низкобелковая диета с 
дополнительным ограничением потребле-
ния фосфора (< 800 мг/сут), кетоаналоги 
аминокислот
Фосфатбиндеры
Препараты витамина D
Агонисты рецепторов к витамину D
Кальцимиметики
Паратиреоидэктомия

Фосфор < 1,4 ммоль/л
Кальций 2,2–2,5 ммоль/л
Подходы к оценке уровня ПТГ в зависимо-
сти от стадии ХБП, признаки нарушения 
обмена кости и кальцификации сосудов и 
сердца (см. Национальные рекомендации 
по минеральным и костным нарушениям 
при хронической болезни почек)

Анемия и хроническое 
воспаление

Тщательная санация всех очагов хрониче-
ской инфекции
Выявление и коррекция дефицита железа
Препараты, стимулирующие эритропоэз

Гемоглобин 100–115 г/л
Нормализация СОЭ, С-реактивного белка

Метаболический ацидоз
Малобелковая диета, кетоаналоги амино-
кислот
Добавление в пищу гидрокарбоната натрия

Бикарбонат крови > 22 ммоль/л

Обструктивные заболе-
вания мочевых путей

Наблюдение уролога
Своевременная диагностика нарушений и 
полноценное восстановление проходимо-
сти мочевых путей

Отсутствие признаков обструкции по дан-
ным опроса и инструментальных исследо-
ваний

Развитие острого по-
чечного повреждения на 
фоне ХБП

Рациональное ограничение рентгенокон-
трастных исследований, приема нефроток-
сичных препаратов

Стабилизация функции почек

Продолжение табл. 2
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В Великобритании программы ведения ХБП стро-

ятся на 4 принципах: обучение и мотивация пациентов, 

назначение нефропротективных препаратов, подбор 

диеты, оптимизация тактики наблюдения и контро-

ля достижения целевых показателей (Richards N. et al. 

Primaiy care-based disease management of chronic kidney 

disease (CKD), based on estimated glomerular filtration rate 

(eGFR) reporting, improves patient outcomes // Nephrol. 

Dial. Transplant. — 2008. — 23(2). — 549-55).

В силу своей гомеостатической роли почки очень 

чувствительны к рациону питания. При этом сдвиги их 

деятельности направлены на предотвращение резких 

изменений параметров гомеостаза, в частности осмо-

тического давления, концентрации ионов во внекле-

точной жидкости, pH крови и др. [11]. В свою очередь, 

в процесс регуляции деятельности почек вовлечены 

различные нейрогуморальные системы (ренин-анги-

отензин-альдостероновая (РААС), вазопрессиновая, 

простагландиновая), атриальный натрийуретический 

пептид, паратгормон (ПТГ) — витамин D
3
 — кальци-

тонин, фактор роста фибробластов, провоспалитель-

ные цитокины, что, в конечном итоге, изменяет экс-

креторные возможности почек, позволяя выделять 

вещества при избытке или экономить при недостатке 

их в пище.

О существовании связи между потреблением белка 

и прогрессированием хронических заболеваний по-

чек стали говорить более 150 лет назад. Еще в 1836 г. 

Ричард Брайт предложил ограничить потребление 

протеина, чтобы замедлить нарастающую азотемию 

у больных с хроническим гломерулонефритом. С тех 

пор диетотерапия стала важнейшей частью лечебных 

и профилактических мероприятий при различных 

заболеваниях, и особенно при хронической болезни 

почек, накоплен богатый клинический и экспери-

ментальный материал о влиянии диет с низким содер-

жанием белка на течение патологических процессов 

в почках людей и животных. В экспериментальных 

исследованиях показано, что диета с высоким содер-

жанием белка животного происхождения усиливает 

1 2 3

Пагубное потребление 
анальгетиков и НПВП, а 
также пищевых добавок 
для коррекции фигуры и 
наращивания мышечной 
массы

Обследование неврологом, вегетологом, 
устранение причин боли, разработка 
комплексного нелекарственного лечения 
и профилактики болевого синдрома, вклю-
чая ЛФК и коррекцию режима дня
Информирование пациентов об опасности 
самолечения

По возможности ограничение приема 
анальгетиков и НПВП (не более 2 доз в 
месяц)

Курение

Посещение кабинета профилактики для 
разработки и реализации индивидуального 
плана отказа от курения
Школа борьбы с курением

Полный отказ от курения

Дефицит потребления 
жидкости

Подбор индивидуального водного режима 
с учетом особенностей ХБП

Расширенный водный режим (более 
2 л/сут), кроме пациентов с нефротическим 
синдромом, олигурией и получающих лече-
ние диализом

Пагубное потребление 
алкоголя

Посещение кабинета профилактики для 
разработки и реализации индивидуального 
плана отказа от алкоголя
При необходимости участие психолога

Употребление алкогольных напитков не бо-
лее 20 г чистого этанола в сутки для мужчин 
и 10 г этанола для женщин, если нет пока-
заний для полного исключения алкоголя

Гиподинамия

Посещение кабинета ЛФК, подбор индиви-
дуального комплекса упражнений (аэроб-
ные и силовые нагрузки)
Занятия в группах здоровья

Физические нагрузки: обычные аэробные 
нагрузки — не менее 2,5–5 ч в неделю, 
равномерно распределенные в течение не-
дели на несколько тренировок

Возраст > 50 лет, при-
надлежность к этниче-
ским меньшинствам, 
низкий социальный и 
общеобразовательный 
уровень

– –

Исходно низкое число 
нефронов (низкая масса 
тела при рождении, 
аплазия, гипоплазия 
почки)
Нефрэктомия или резек-
ция почки в анамнезе

– –

Окончание табл. 2
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гемодинамическую нагрузку на оставшиеся нефроны, 

увеличивает гипертрофию клубочков и протеинурию, 

повышает смертность у животных с субтотальной 

 нефрэктомией [2]. Гипертрофия клубочкового аппа-

рата приводит к ишемии почечных структур и разви-

тию гломерулосклероза. Диета с низким содержанием 

протеина уменьшает гипертрофию и выраженность 

структурных изменений почек при уменьшении ко-

личества функционирующих нефронов [3]. Развитие 

альбуминурии также ассоциируется с увеличением 

потребления белка с пищей [4]. Динамика скорости 

клубочковой фильтрации существенно различает-

ся в ответ на острую нагрузку белками животного и 

растительного происхождения [5, 6], а применение 

кетоаналогов незаменимых аминокислот замедляет 

прогрессирование почечной недостаточности неза-

висимо от их суточной дозы [7, 8]. Данный эффект, 

в частности, может быть обусловлен снижением экс-

прессии провоспалительных цитокинов (TGF-, 

МСР-1, TNF-) — важнейших факторов развития и 

прогрессирования фиброза в почках [9].

Использование малобелковой диеты (МБД) у па-

циентов с ХБП уменьшает выраженность вторичного 

гиперпаратиреоза в результате снижения уровней ПТГ 

[10] и фосфора в сыворотке крови, повышения про-

дукции кальцитриола [11, 12], нормализует липидный 

спектр [13]. Кроме того, правильно сбалансированная 

МБД, замедляя прогрессирование ХБП, не оказыва-

ет отрицательного воздействия на последующую вы-

живаемость пациентов, получающих гемодиализ [14]. 

Однако на вопрос, способна ли диета с низким содер-

жанием белка животного происхождения существенно 

продлевать додиализный период, до настоящего вре-

мени не найдено однозначного ответа. Неоднозначные 

результаты применения МБД, опасность развития бел-

ково-энергетической недостаточности требуют прове-

дения дальнейших клинических и экспериментальных 

исследований.

Изменения метаболизма белка при патологии почек 

связаны с нарушением содержания ряда аминокислот 

(АК). У больных с ХБП снижаются в крови уровни ли-

зина, триптофана, тирозина, изменяется (снижается) 

отношение незаменимых аминокислот к заменимым 

(валин/глицин, тирозин/фенилаланин). Эти сдвиги 

обусловлены как недостаточным потреблением белка, 

так и ацидозом.

Полноценное сбалансированное питание долж-

но поддерживать нейтральный азотистый баланс. Это 

зависит от того, в какой мере уравновешивают друг 

друга два противоположных процесса — поступление 

белков с пищей и белково-синтетическая функция пе-

чени, с одной стороны, и катаболизм белков вместе с 

их потерей — с другой. Нарушение сбалансированно-

сти аминокислотного состава диетических протеинов 

приводит к нарушению синтеза белков в организме, 

сдвигая динамическое равновесие белкового анабо-

лизма и катаболизма в сторону преобладания распада 

собственных белков, в том числе белков-ферментов. 

Для предотвращения этих негативных процессов ис-

пользуют различные пищевые добавки или препараты, 

содержащие незаменимые АК, их кетоаналоги.

Патогенетическим обоснованием для примене-

ния малобелковой диеты послужили заключения 

В.М. Brenner о роли гиперфильтрации в прогрессиро-

вании ХБП [15]. На фоне повышенного потребления 

белка наблюдается нарастание конечных продуктов 

гликозилирования, которые запускают сложный ка-

скад реакций, включая генерацию активных форм 

кислорода. Последние, в свою очередь, активируют 

сигнальные пути митоген-активирующей протеинки-

назы, протеинкиназы С и активаторов транскрипции. 

Это сопровождается нарастанием экспрессии про-

воспалительных (NF-B, моноцитарного хемоаттрак-

тантного протеина-1, фактора некроза опухоли ) и 

профибротических (трансформирующего фактора ро-

ста , фактора роста соединительной ткани, фактора 

роста тромбоцитарного происхождения) субстанций. 

В такой ситуации происходит трансформация каналь-

цевых клеток в миофибробласты, что, в конце концов, 

приводит к тубулярной атрофии и фиброзу интерсти-

ция. Свой вклад в формирование почечных повреж-

дений в условиях высокого потребления белка вносит 

усиление ацидоза и активация эндотелина-1 (Uribarri J. 

и соавт., 2006; Wesson D.E. и соавт., 2007).

Необходимо отметить, что вопрос о взаимоотноше-

ниях между потреблением белков и состоянием почек 

крайне сложный (Lentine K. и соавт., 2004; Pecoits-Fil-

ho R., 2007).

Пожалуй, такие взаимосвязи определяются не толь-

ко количеством, но и качеством пищевого протеина. 

Есть основания считать, что растительные белки ока-

зывают меньшую нагрузку на почки, чем животные. 

При этом протеины сои (даже при высоком потребле-

нии белка) не только оказывают, возможно, меньшее 

негативное влияние на почечную гемодинамику, но и 

имеют кардиопротекторное, нефропротективное и ан-

тисклеротическое действие (Кучер А.Г. и соавт., 2007; 

Uribarri J. и соавт., 2006; Sacks F.M. и соавт., 2006).

Высокое содержание белка животного происхож-

дения и фосфора в рационе, артериальная гипертензия 

способствуют развитию гиперфильтрации. Среди при-

чин, приводящих к гиперфильтрации на фоне белко-

вых нагрузок, можно выделить:

— участие РААС;

— усиление синтеза NО за счет увеличения посту-

пления L-аргинина к местам образования оксида азота 

в почках;

— прямое вазодилататорное действие аминокислот 

L-аргинина, глицина, аланина;

— подавление активности механизма канальце-

клубочковой обратной связи;

— изменение гомеостаза и почечного транспорта 

кальция;

— активацию секреции глюкагона;

— повышение активности провоспалительных ци-

токинов (MCP-1, TNF-, TGF-1).

В практике лечения больных на додиализных стади-

ях ХБП есть достаточно много вариантов диетических 
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рекомендаций, связанных с ограничением поступле-

ния белка, хотя результаты применения малобелковой 

диеты (0,6–0,8–1,0 г белка/кг/сут) в плане замедления 

прогрессирования ХБП оказались неоднозначными 

(Klahr S. и соавт., 1994; Hansen H.P. и соавт., 2002; Me-

loni C. и соавт., 2002; Pijls L.T. и соавт., 2002; Meloni C. 

и соавт., 2004). Тем не менее последние накопленные 

данные позволяют считать, что ограничение белка в 

рационе действительно приводит к умеренному поло-

жительному эффекту в плане почечного прогноза при 

ХБП (Fouque D., Laville M., 2009).

Включение в МБД комбинации кетоаналогов ами-

нокислот приводит к замедлению прогрессирования 

ХБП (Teschan P.E. и соавт., 1998; Prakash S. и соавт., 

2004; Mitch W.E., 2005). При использовании препаратов 

кетоаналогов эссенциальных аминокислот длительное 

применение малобелковой диеты в додиализном пе-

риоде не вызывает нарушения белкового обмена, что 

благоприятно отражается на результатах дальнейшей 

заместительной терапии (Chauveau P. и соавт., 2009).

Консервативное лечение хронической почечной 

недостаточности (ХПН) применяют при III–IV ста-

дии хронической болезни почек (I–III степени ХПН) 

с целью сохранения остаточной функции почек, кор-

рекции нарушений гемостаза, выведения продуктов 

азотистого обмена, замедления ее прогрессирования 

путем воздействия на его основные патогенетические 

механизмы (Ротова А.А. Практические навыки).

Диета — малобелковая, гипонатриевая, 
гипофосфорная, высококалорийная
NB! В случае АГ высокой степени риска ИБС 
и ХСН избыточная масса тела и дислипиде-
мия протекторно влияют, снижая общую и 
сердечно-сосудистую смертность
Контроль за диетой:
1. Диетические справки (записи пациента и 
врача-диетолога)
2. Антропометрические измерения (рост, 
вес, толщина подкожной клетчатки)
3. Применение формул контроля употребле-
ния белка (формулы Марони и де Амико)

Начало диетолечения при Clсr 50–60 мл/мин и концентрации креати-
нина в крови 0,18–0,20 ммоль/л
Фосфор 0,8–1 г в сутки
По рекомендациям ESPEN
Clcr — 25–70 мл/мин — белка 0,55–0,60 г/кг/сутки + кетоаналоги 
эссенциальных аминокислот
Clcr < 25 мл/мин — белка 0,55–0,28 г/кг/сутки + кетоаналоги эссен-
циальных аминокислот
Фосфор — 700 мг/сутки при ХБП III стадии; 500 мг/сут при употребле-
нии 0,6 г/кг белка; 250 мг/сут при употреблении 0,3 г/кг белка
Калораж пищи 30–35 ккал/кг в день, не менее половины белка в ди-
ете должно приходиться на белки высокой пищевой ценности (яичный 
белок, животные и соевые белки)

Коррекция гиперазотемии 1. Энтеросорбция (активированный уголь и его препараты, ионооб-
менные смолы, энтеросгель, энсорал, окисленный крахмал и т.п.)
2. Детоксикация через ЖКТ (кишечный диализ слабительными средства-
ми или промывание кишечника раствором соды через толстый зонд)

Коррекция водно-электролитных рас-
стройств

При усиленном натрийурезе и полиурии — расширение водного режи-
ма и повышение употребления соли (4–6 г/сут)
При отеках, усиленной реабсорбции натрия, НС, артериальной гипер-
тензии — ограничение употребления соли до 2–3 г/сутки, примене-
ние диуретиков, ограничение употребления жидкости
Количество воды, которое может быть употреблено: количество жид-
кости, которая выделилась, + 500–800 мл

Коррекция кислотно-основного гомеостаза Применение гидрокарбоната или бикарбоната натрия. Уровень 
стандартных бикарбонатов в крови не должен быть ниже 16 ммоль/л. 
Малобелковая диета и кетоаналоги аминокислот

Нефропротективная стратегия Нефропротекторный эффект достигается как блокаторами РААС 
(ИАПФ, БРА), так и блокаторами кальциевых каналов, агонистами 
имидазолиновых рецепторов, тиазидоподобными диуретиками. 
Важным нефропротекторным механизмом блокаторов РААС является 
антигипертензивное действие и снижение протеинурии, также МБД в 
комплексе с кетоаналогами аминокислот

Лечение гипертонического синдрома Цель — достичь уровня АД 140/80–85 мм рт.ст.
Из препаратов I ряда: петлевые диуретики, Са-блокаторы, -блокаторы 
с ВСА, ИАПФ или блокаторы рецепторов к А2 (со снижением доз на 
30 %, если уровень креатинина в крови более 0,222 ммоль/л), цен-
тральные агонисты 

2
-адренорецепторов и блокаторы имидазолино-

вых рецепторов, периферические 
1
-адренорецепторы.

Прямые ингибиторы ренина, ингибитор нейтральной эндопептида-
зы — омапатрилат

Лечение анемии Заместительная терапия эритропоэтином, препараты железа по по-
казаниям, фолиевая кислота, анаболические стероиды

Таблица 3. Основные положения лечения ХПН в додиализном периоде
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Показано также, что при увеличении в крови кон-

центрации АК с разветвленной цепью (валин, лейцин, 

изолейцин) происходит усиление выработки проста-

гландинов, способствующих дилатации приносящей 

артериолы и повышению перфузионного давления в 

клубочковых капиллярах.

В данной ситуации применение МБД с кетоанало-

гами незаменимых АК может снизить некоторые отри-

цательные последствия гиперфильтрации. 

В настоящее время известно, что многие раститель-

ные протеины, даже содержащие все незаменимые АК, 

усваиваются плохо. Это вызвано несколькими причи-

нами: 1) толстые оболочки растительных клеток часто 

не поддаются действию пищеварительных соков; 2) на-

личием ингибиторов пищеварительных ферментов в 

некоторых растениях, например в бобовых; 3) трудно-

стью расщепления растительных белков до АК.

Полагают, что кетоаналоги незаменимых АК яв-

ляются мощными и специфическими ингибиторами 

тирозинкиназы, которая связана с клеточными рецеп-

торами нескольких факторов роста: тромбоцитарным 

фактором роста, фактором роста мононуклеарных 

фагоцитов [16]. Он также модулирует на уровне тран-

скрипции регуляцию TGF-
1
 — цитокина, вовлечен-

ного в клеточную пролиферацию, синтез и накопление 

внеклеточного матрикса [17, 18].

Профилактика и лечение почечной остеоди-
строфии

Профилактические дозы кальцитриола в зависимости от уровня ПТГ и 
соблюдения контрольных уровней показателей Са, Р, ПТГ по протоколу 
лечения; фосфорсвязывающие препараты, препараты кальция

Коррекция дислипидемии Достижение целевых уровней показателей липидного спектра крови 
(по протоколу лечения) применением: а) коррекции пищевого рацио-
на; б) статинов

Коррекция гиперурикемии Ингибиторы ксантиноксидазы (аллопуринол, фебукостат (урикозуриче-
ские средства)

Коррекция углеводного баланса Бигуаниды (метформин) и глитазоны

Особенности применения медикаментоз-
ной терапии

Учитывая усиление нефротоксичности, увеличение периода полувы-
ведения лекарств, искажение метаболизма, лекарственные средства 
назначают в дозах, которые соотносятся с уровнем клубочковой филь-
трации, и с учетом механизма вывода

Окончание табл. 3

Вид Описание

Почечно-
гемоди-
намические 
механизмы

Уменьшение:
— гломерулярной гиперперфузии
— гломерулярной гиперфильтрации
— коэффициента гломерулярной ультрафильтрации
— внутригломерулярной гипертензии

Тубулярные 
механизмы

— уменьшение транспортной нагрузки на канальцы
— низкомолекулярные органические соединения
— ионы
— протеины

Метаболиче-
ские механиз-
мы

Наличие кетоаналогов незаменимых АК:
— антиоксидантное действие
— снижение нитрирования почечных протеинов
— подавление активности энзимов, вовлеченных в клеточную пролиферацию (ДНК-
топоизомеразы І и II, рибосомальная S

6
-киназа, тирозинкиназа)

— подавление экспрессии нуклеарного фактора транскрипции В
— подавление экспрессии пропролиферативных и профибротических цитокинов (тромбоцитар-
ный фактор роста, фактор роста фибробластов 

1
, фактор роста мононуклеарных фагоцитов, 

моноцитарный хемоаттрактный протеин, фактор некроза опухоли)
— увеличение синтеза полиненасыщенных жирных кислот
— снижение уровня холестерина и триглицеридов
— взаимодействие с рецепторами лептина, наличие пептида, обладающего свойствами ингибито-
ра ангиотензинконвертирующего энзима
— антиоксидантный эффект
— антипролиферативный эффект
— противовоспалительный эффект 
Способность к ингибированию протеинкиназы С

2

Способность к подавлению активности эндогенного ангиотензинконвертирующего энзима

Таблица 4. Гипотетические механизмы ренопротективного действия кетоаналогов незаменимых АК
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Актуальной проблемой клинической медицины, 

и в частности нефрологии, является дальнейшее 

нарастание количества больных с первичными и 

вторичными гломерулярными повреждениями, бы-

строе развитие склеротических процессов в почках, 

а также резистентность к терапии [19, 20]. Извест-

но, что болезни почек чаще поражают лиц молодого 

возраста, приводя к их быстрой инвалидизации и 

смерти от уремии, требующей лечения заместитель-

ной почечной терапией. Поэтому основной задачей 

клинической нефрологии является выбор таких 

терапевтических подходов, которые позволяли бы 

не только продлить додиализный период ХБП, но 

и уменьшить выраженность симптомов уремии, а 

также замедлить развитие таких осложнений, как 

метаболический ацидоз, ренальная остеодистро-

фия, нарушение метаболизма глюкозы, АГ. Резуль-

таты клинических исследований подтверждают, что 

контролируемое ограничение белка (МБД с раз-

личным содержанием белка и применение незаме-

нимых кетоаминокислот) в преддиализной стадии 

не вызывает нарушений питания и не оказывает 

отрицательного влияния на показатели смертности 

больных в начале диализа и в течение дальнейшей 

заместительной терапии.

Âûâîäû
1. Концепция ХБП, обеспечивающая унифика-

цию подходов как к профилактике, так и к диагно-

стике и лечению нефропатии различной природы, 

создает предпосылки для решения этих важных за-

дач здравоохранения.

2. МБД с включением кетоаналогов аминокис-

лот (Кетостерила) необходимо назначать уже на 

ранних стадиях ХБП с целью ренопротективного 

действия. Причем применение Кетостерила долж-

но быть длительным и постоянным с целью увели-

чения додиализного периода и улучшения качества 

жизни больных с ХБП.
Получено 01.11.14   

Ромаданова О.І., Семидоцька Ж.Д., Власенко М.А., 
Власенко Є.М., Бутикова Є.А.
Харківська медична академія післядипломної освіти, 
кафедра терапії та нефрології

СУЧАСНІ ПРИНЦИПИ НЕФРОПРОФІЛАКТИКИ 
ТА РЕНОПРОТЕКТИВНІ ЕФЕКТИ МАЛОБІЛКОВОЇ ДІЄТИ 

ІЗ ЗАСТОСУВАННЯМ КЕТОАНАЛОГІВ НЕЗАМІННИХ 
АМІНОКИСЛОТ У ПАЦІЄНТІВ ІЗ ХРОНІЧНОЮ 

ХВОРОБОЮ НИРОК

Резюме. Стаття присвячена одній з найбільш актуальних 
проблем у нефрології — хронічній хворобі нирок. Надано ха-
рактеристику факторів ризику розвитку цієї патології, а також 
основних напрямків її лікування. Подкреслено немаловажну 
роль корекції харчування в комплексі лікування хронічної 
хвороби нирок. Патогенетично обґрунтованим є застосуван-
ня малобілкової дієти з включенням кетоаналогів амінокис-
лот (Кетостерилу), що забезпечує ренопротективну дію, дає 
можливість збільшити додіалізний період і сприяє покращен-
ню якості життя хворих із хронічною хворобою нирок.

Ключові слова: хронічна хвороба нирок, дієта, кетоаналоги 
амінокислот.

Romadanova O.I., Semidotskaia Zh.D., Vlasenko M.A., 
Vlasenko Ye.M., Butikova Ye.A.
Kharkiv Medical Academy of Postgraduate Education, 
Department of Therapy and Nephrology, Kharkiv, Ukraine

MODERN PRINCIPLES OF NEPHROPREVENTION 
AND RENOPROTECTIVE EFFECTS OF LOW-PROTEIN 

DIET USING KETOANALOGUES OF ESSENTIAL AMINO 
ACIDS IN PATIENTS WITH CHRONIC 

KIDNEY DISEASE

Summary. The article deals with one of the most pressing prob-
lems in nephrology — chronic kidney disease. Characteristics 
of risk factors for this disease, as well as the main directions of its 
treatment are provided. The important role of nutrition correction 
in the complex of treatment for chronic kidney disease is accentu-
ated. The use of low-protein diet with inclusion of ketoanalogues 
of amino acids (Ketosteril) is pathogenetically substantiated that 
provides a renoprotective effect, gives the possibility to increase the 
predialysis period and improves the quality of life of patients with 
chronic kidney disease.

Key words: chronic kidney disease, diet, ketoanalogues of amino 
acids.
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«Наш величезний успіх — зібрати в сучасних 
складних умовах майже дві сотні учасників на кон-
ференцію, що навчає лікарів запроваджувати єв-
ропейські стандарти, — ділиться враженнями за-

відувач кафедри нефрології та нирково-замісної 

терапії НМАПО імені П.Л. Шупика професор 

Дмитро Іванов, ініціатор заходу. — У нас були учас-
ники навіть із зони АТО, із Донецька та Луганська, 
із-за меж України — двоє учасників із Молдови та 
один — з Ізраїлю. Ми вдячні лікарям за їх прагнення 
навчатися й робимо все можливе, щоб їх знання і на-
вички були найкращими».

Родзинкою конференції, яку під егідою європей-

ського післядипломного курсу REENA організува-

ла кафедра нефрології і нирково-замісної терапії 

НМАПО імені П.Л. Шупика, став унікальний для 

України формат, зосереджений на аналізі конкрет-

них клінічних випадків.

Конференція була структурована в 4 секції. Кож-

на з півторагодинних секцій включала доповідь — 

презентацію клінічного випадку (член-кореспондент 

НАМН України проф. Нетяженко В.З., доц. Соколо-

ва Л.К., проф. Хіміон Л.В., проф. Гурженко Ю.М.) 

та патоморфологічну характеристику (завідуючий 

відділенням патоморфології КЛ № 18 Домбров-

ський Я.О., к.м.н., асистент кафедри патологічної 

анатомії НМУ ім. О.О. Бого мольця Іванова М.Д., 

к.м.н., доцент кафедри нефрології і нирково-заміс-

ної терапії НМАПО імені П.Л. Шупика Ротова С.О., 

к.м.н., доцент кафедри нефрології і нирково-за-

місної терапії НМАПО імені П.Л. Шупика Кушні-

ренко С.В.). Усі клінічні випадки були інтегровані 

в останні клінічні настанови і стандарти лікування. 

Таким чином, аналіз одного конкретного випадку, 

на прикладі якого розглядали особливості кожного 

пацієнта, включав сильні й слабкі сторони стандарт-

них процедур та можливості творчого їх застосуван-

ня. Важливо, що доповідь супроводжували також 

критичний виступ опонента та загальна дискусія, що 

якнайкраще втілює західний підхід.

ÍÀ ²ÍÍÎÂÀÖ²ÉÍ²É ÊÎÍÔÅÐÅÍÖ²¯ ÍÅÔÐÎËÎÃÈ ÍÀÂ×ÀËÈÑÜ 
²ÍÄÈÂ²ÄÓÀËÜÍÎ Ï²ÄÕÎÄÈÒÈ ÄÎ Ë²ÊÓÂÀÍÍß ÏÀÖ²ªÍÒ²Â

12 вересня в готелі «Експрес» у Києві відбулася науково-практична конференція «Клінічний випадок: як 
індивідуалізувати сучасні клінічні настанови до конкретного пацієнта» (№ 139 у Реєстрі з’їздів, конгресів, 
 науково-практичних конференцій, затвердженому МОЗ та НАМН України). Майже 200 учасників змогли 
дізнатися про те, як клінічні настанови можуть бути пристосовані до індивідуального лікування конкрет-
них хворих. Серед тих, хто взяв участь у конференції, було багато нефро логів, ендокринологів та сімейних 
лікарів, які представляли практично всі регіони України: Дніпропетровськ, Львів і область, Івано-Франківськ і 
область, Житомир, Чернігів, Черкаси и область, Донецьк і Луганськ, Одесу, Кіровоград, Миколаїв, Вінницю, 
Полтавську область, Чернівці, Закарпатську область, Запоріжжя, Рівненську область, Херсон, Тирасполь 
(Молдова), Київ і область.

Дискусія: 

акад. НАМН України 

проф. Л.А. Пиріг, 

член-кор. НАМН України 

проф. В.З. Нетяженко
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Медична тематика конференції зосередилася на-

вколо впливу гіпертензії та діабету на нирки, останніх 

цьогорічних новинок в лікуванні сечокам’яної хворо-

би, інфекцій сечової системи та труднощів у діагностиці 

та веденні пацієнта із системним червоним вовчаком.

«Останні два роки ми орієнтувалися на те, щоб 
сформувати в учасників якнайповніше уявлення про 
сучасні клінічні протоколи в Європі, — розповідає іні-

ціатор заходу професор Дмитро Іванов. — Але цього 
недостатньо. Потрібно, щоб наші лікарі також ро-

зуміли, що можливо творчо виходити за межі стан-
дартів, щоб знайти саме те лікування, яке допоможе 
оцій конкретній людині».

Наступна конференція REENA планується до 

проведення 11 вересня (п’ятниця) 2015 року.

Захід відбувся завдяки підтримці генерального 

партнера компанії Wörwag Pharma та офіційного 

партнера – компанії Astellas. Спонсором заходу ви-

ступала компанія Bionorica.

Підготувала Ю. Гулевіч 
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рабочий                                                домашний      

E-mail:

АНКЕТА ПОДПИСЧИКА

С целью выполнения условий ЗУ «О защите персональных данных» № 2297-VI от 
01.06.2010 г. подписчик добровольно дает свое безусловное согласие на обра-
ботку издателем любых персональных данных подписчика.

АДРЕС: 

Индекс                         

Область               

Район                                                                       

Город

Улица                                                                             

Дом                               Кв.           

Дата____________ Личная подпись__________________

№ НАЙМЕНУВАННЯ ОБ’ЄМ
СУМА БЕЗ 

ПДВ

1 Журнал «Почки» 4 номера 280,00 

Без ПДВ 0,00

Всього: 280,00

Мы рады видеть Вас среди подписчиков Издательского дома «Заславский» в 2015 году. Надеемся, что все наши 
издания, которые Вы получите, будут Вам полезны и интересны.  Ждем Вас.
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Ñèìïîç³óìè ïîäàí³ äëÿ ï³äãîòîâêè ïåðåä ¿õ ïðîõîäæåííÿì 
â îí-ëàéí ðåæèì³ íà ñàéòàõ: www.mif-ua.com àáî www.nephrology.kiev.ua.

Çàðåºñòðóâàâøèñü íà âèáðàíîìó âàìè ñàéò³ â ðåæèì³ îí-ëàéí, âè â³äïîâ³äàºòå íà 
çàïèòàííÿ ñèìïîç³óìó. Âàì íàäàþòüñÿ ìîæëèâ³ ñïðîáè äëÿ òîãî, ùîá íàáðàòè 90 % 
ïðàâèëüíèõ â³äïîâ³äåé. Ï³ñëÿ ïðîõîäæåííÿ ñèìïîç³óìó âè îòðèìóºòå 0,4 áàëà, ùî ï³ä-
òâåðäæóºòüñÿ â³äïîâ³äíèì ñåðòèô³êàòîì (www.mif-ua.com — äëÿ ÄîíÍÌÓ ³ì. Ì. Ãîðü-
êîãî, www.nephrology.kiev.ua — äëÿ ÍÌÀÏÎ ³ì. Ï.Ë. Øóïèêà). Ñåðòèô³êàò ìîæíà ñà-
ìîñò³éíî áåçêîøòîâíî ðîçäðóêóâàòè ç ñàéòà àáî çàìîâèòè ÷åðåç ñàéò ó ìàãàçèíàõ 
ìåäêíèãè «Áóêâàìåä».

ÑÈÌÏÎÇ²ÓÌ ¹ 183 «ÕÂÎÐÎÁÀ ÔÀÁÐ²»

Проводять: кафедра нефрології і нирково-замісної терапії НМАПО імені П.Л. Шупика, 
Донецький національний медичний університет ім. М. Горького.
Рекомендовано: нефрологам, сімейним лікарям, терапевтам.

1. Показанням для діагностичних досліджень на 
наявність хвороби Фабрі є:

А. Сімейний анамнез хвороби Фабрі або помут-

ніння рогівки («завитки») при дослідженні щілин-

ною лампою.

Б. Сімейний анамнез хвороби Фабрі.

В. Помутніння рогівки («завитки») при дослі-

дженні щілинною лампою.

Г. Сімейний анамнез хвороби Фабрі, помутнін-

ня рогівки («завитки») при дослідженні щілинною 

лампою та наявність ангіокератоми.

Д. Сімейний анамнез хвороби Фабрі, помутнін-

ня рогівки («завитки») при дослідженні щілинною 

лампою та наявність акропарестезій.

Правильна відповідь у розділі 1 резюме рекоменда-
цій «Практичні настанови з хвороби Фабрі: рекомен-
дації Національного товариства генетичних консуль-
тантів», 2013.

2. За відсутності сімейного анамнезу хвороби Фабрі 
або помутніння рогівки показано проведення діагнос-
тичних досліджень на наявність хвороби Фабрі:

А. При зниженій пітливості (ангідроз або гіпогі-

дроз).

Б. Червоно-фіолетовому шкірному висипі на 

нижній частині тіла (ангіокератоми).

В. Власній та/або сімейній історії ниркової недо-

статності.

Г. Власній або сімейній історії «пекучого» або 

«гарячого» болю в руках і ногах, особливо під час 

лихоманок (акропарестезії).

Д. Власній або сімейній історії зниження толе-

рантності до фізичних вправ, непереносимості те-

пла або холоду.

Е. Спорадичному або неавтосомно-домінантно-

му (не по чоловічій лінії) успадкуванні нез’ясовної 

серцевої гіпертрофії.

Øàíîâí³ êîëåãè!
Äëÿ òîãî, ùîá ïðàâèëüíî â³äïîâ³ñòè íà íèæ÷åíàâåäåí³ çàïèòàííÿ, óâàæíî îçíà-

éîìòåñÿ ç ìàòåð³àëàìè, ùî íàäðóêîâàí³ íà ñ. 25 öüîãî íîìåðó æóðíàëó.

Ïèòàííÿ äî ñèìïîç³óìó ¹ 183 
«Õâîðîáà Ôàáð³»
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Ж. Щонайменше двох із перерахованих вище 

ознак.

Правильна відповідь у розділі 1 резюме рекоменда-
цій «Практичні настанови з хвороби Фабрі: рекомен-
дації Національного товариства генетичних консуль-
тантів», 2013.

3. Хвороба Фабрі може бути підтверджена у чоло-
віків за наявності:

А. Дефіциту альфа-галактозидази А та му-

тації в гені GLA, розташованому в Xq22.1 хро-

мосомі.

Б. Дефіциту альфа-галактозидази А або му-

тації в гені GLA, розташованому в Xq22.1 хро-

мосомі.

В. Лише дефіциту альфа-галактозидази А.

Г. Лише мутації в гені GLA, розташованому в 

Xq22.1 хромосомі.

Д. Дефіциту альфа-галактозидази А, мутації в 

гені GLA, розташованому в Xq22.1 хромосомі, та 

наявності клінічних проявів.

Правильна відповідь у розділі 1 резюме рекоменда-
цій «Практичні настанови з хвороби Фабрі: рекомен-
дації Національного товариства генетичних консуль-
тантів», 2013.

4. Хвороба Фабрі може бути підтверджена у жінок 
за наявності:

А. Дефіциту альфа-галактозидази А або му-

тації в гені GLA, розташованому в Xq22.1 хро-

мосомі.

Б. Дефіциту альфа-галактозидази А та му-

тації в гені GLA, розташованому в Xq22.1 хро-

 мосомі.

В. Лише дефіциту альфа-галактозидази А.

Г. Лише мутації в гені GLA, розташованому в 

Xq22.1 хромосомі.

Д. Дефіциту альфа-галактозидази А, мутації в 

гені GLA, розташованому в Xq22.1 хромосомі, та 

наявності клінічних проявів.

Правильна відповідь у розділі 1 резюме рекоменда-
цій «Практичні настанови з хвороби Фабрі: рекомен-
дації Національного товариства генетичних консуль-
тантів», 2013.

5. Для постановки діагнозу хвороби Фабрі 
обов’язковим є проведення біопсії:

А. Нирки.

Б. Серця.

В. Нирки і серця.

Г. Немає такої необхідності.

Д. Нирки за наявності хронічної ниркової недо-

статності.

Правильна відповідь у розділі 1 резюме рекоменда-
цій «Практичні настанови з хвороби Фабрі: рекомен-
дації Національного товариства генетичних консуль-
тантів», 2013.

6. Пренатальна діагностика хвороби Фабрі можли-
ва за допомогою: 

А. Амніоцентезу та ферментного і молекулярно-

го тестування ворсинок хоріона.

Б. Лише ферментного тестування.

В. Лише молекулярного тестування.

Г. Посіву амніотичної рідини.

Д. Пренатальна діагностика неможлива.

Правильна відповідь у розділі 1 резюме рекоменда-
цій «Практичні настанови з хвороби Фабрі: рекомен-
дації Національного товариства генетичних консуль-
тантів», 2013.

7. Чи є доцільним обстеження новонароджених на 
наявність мутації гена хвороби Фабрі?

А. Так, у сім’ях із наявною хворобою Фабрі.

Б. Так, як загальний скринінг для всіх новонаро-

джених.

В. Так, якщо є клінічні прояви захворювання з 

періоду новонародженості.

Г. Так, якщо дитина народилась з малою вагою.

Д. Ні.

Правильна відповідь у розділі 1 резюме рекоменда-
цій «Практичні настанови з хвороби Фабрі: рекомен-
дації Національного товариства генетичних консуль-
тантів», 2013.

8. Які спеціалісти повинні консультувати людину із 
хворобою Фабрі?

А. Нефролог.

Б. Офтальмолог.

В. Дерматолог.

Г. Кардіолог.

Д. Всі перелічені.

Правильна відповідь у розділі 1 резюме рекоменда-
цій «Практичні настанови з хвороби Фабрі: рекомен-
дації Національного товариства генетичних консуль-
тантів», 2013.

9. Методом лікування хвороби Фабрі є:
А. Замісна дієтотерапія.

Б. Замісна ензимотерапія.

В. Замісна дієто- і ензимотерапія.

Г. Терапія інгібіторами ангіотензинперетворюю-

чого ферменту.

Д. Не існує ефективної терапії.
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Правильна відповідь у розділі 1 резюме рекоменда-
цій «Практичні настанови з хвороби Фабрі: рекомен-
дації Національного товариства генетичних консуль-
тантів», 2013.

10. Замісна ензимотерапія повинна розпочинатись:
А. Із встановлення діагнозу хвороби Фабрі.

Б. Появи клінічних проявів захворювання.

В. Появи лабораторних проявів захворю вання.

Г. Появи клініко-лабораторних проявів захво-

рювання.

Д. Ензимотерапія не є ефективною.

Правильна відповідь у розділі 1 резюме рекоменда-
цій «Практичні настанови з хвороби Фабрі: рекомен-
дації Національного товариства генетичних консуль-
тантів», 2013.

11. До ензимотерапії хвороби Фабрі належать:
А. Тільки агалзидаза альфа.

Б. Тільки агалзидаза бета.

В. Агалзидаза альфа і бета.

Г. Агалзидаза дельта.

Д. Агалзидаза омега.

Правильна відповідь в інформаційній довідці «Хво-
роба Фабрі».

12. Ензимотерапія при хворобі Фабрі признача-
ється:

А. Один раз на тиждень.

Б. Один раз на 2 тижні.

В. Один раз на місяць.

Г. Один раз на рік.

Д. Один раз на все життя.

Правильна відповідь в інформаційній довідці «Хво-
роба Фабрі».

13. Ензимотерапія при хворобі Фабрі признача-
ється:

А. Внутрішньовенно.

Б. Перорально.

В. Сублінгвально.

Г. Внутрішньоаортально.

Д. Всі відповіді правильні.

Правильна відповідь в інформаційній довідці «Хво-
роба Фабрі».

14. У пацієнтів із хворобою Фабрі: 
А. Ніколи не порушується функція нирок.

Б. Дуже рідко буває альбумінурія.

В. Дуже рідко буває еритроцитурія.

Г. Розвивається хронічна ниркова недостатність.

Д. Розвивається полікістоз нирок.

Правильна відповідь в інформаційній довідці «Хво-
роба Фабрі».

15. Трансплантація нирки при хворобі Фабрі:
А. Є ефективною.

Б. Неефективна, тому що завжди розвивається 

повторне ураження нирок.

В. Неефективна, тому що завжди є відторгнення 

трансплантату.

Г. Неефективна, тому що завжди розвиваються 

інфекції трансплантату.

Д. Ефективна лише при трансплантації від батьків.

Правильна відповідь в інформаційній довідці «Хво-
роба Фабрі».
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Ñèìïîç³óìè ïîäàí³ äëÿ ï³äãîòîâêè ïåðåä ¿õ ïðîõîäæåííÿì 
â îí-ëàéí ðåæèì³ íà ñàéòàõ: www.mif-ua.com àáî www.nephrology.kiev.ua.

Çàðåºñòðóâàâøèñü íà âèáðàíîìó âàìè ñàéò³ â ðåæèì³ îí-ëàéí, âè â³äïîâ³äàºòå íà 
çàïèòàííÿ ñèìïîç³óìó. Âàì íàäàþòüñÿ ìîæëèâ³ ñïðîáè äëÿ òîãî, ùîá íàáðàòè 90 % 
ïðàâèëüíèõ â³äïîâ³äåé. Ï³ñëÿ ïðîõîäæåííÿ ñèìïîç³óìó âè îòðèìóºòå 0,4 áàëà, ùî ï³ä-
òâåðäæóºòüñÿ â³äïîâ³äíèì ñåðòèô³êàòîì (www.mif-ua.com — äëÿ ÄîíÍÌÓ ³ì. Ì. Ãîðü-
êîãî, www.nephrology.kiev.ua — äëÿ ÍÌÀÏÎ ³ì. Ï.Ë. Øóïèêà). Ñåðòèô³êàò ìîæíà ñà-
ìîñò³éíî áåçêîøòîâíî ðîçäðóêóâàòè ç ñàéòà àáî çàìîâèòè ÷åðåç ñàéò ó ìàãàçèíàõ 
ìåäêíèãè «Áóêâàìåä».

ÑÈÌÏÎÇ²ÓÌ ¹ 184 «ÍÅÔÐÎÏÀÒ²¯ 
ÏÐÈ ÀÍÒÈÔÎÑÔÎË²Ï²ÄÍÎÌÓ ÑÈÍÄÐÎÌ²»

Проводять: кафедра нефрології і нирково-замісної терапії НМАПО імені П.Л. Шупика, 
Донецький національний медичний університет ім. М. Горького.
Рекомендовано: нефрологам, сімейним лікарям, терапевтам, акушерам-гінекологам, ревматологам.

ÒÀÐÀÍ Î.².
Íàö³îíàëüíà ìåäè÷íà àêàäåì³ÿ ï³ñëÿäèïëîìíî¿ îñâ³òè ³ì. Ï.Ë. Øóïèêà, êàôåäðà íåôðîëîã³¿ ³ íèðêîâî-
çàì³ñíî¿ òåðàï³¿

ÍÅÔÐÎÏÀÒ²¯ ÏÐÈ ÀÍÒÈÔÎÑÔÎË²Ï²ÄÍÎÌÓ ÑÈÍÄÐÎÌ²

Âèçíà÷åííÿ ïîíÿòòÿ
Антифосфоліпідний синдром (АФС) — хроніч-

не судинне оклюзивне захворювання, що клінічно 

проявляється рецидивуючими венозними та арте-

ріальними тромбозами, тромбоцитопенією та звич-

ним невиношуванням вагітності (або іншою аку-

шерською патологією). АФС описують як системне 

автоімунне захворювання (або клініко-лаборатор-

ний симптомокомплекс), пов’язаний із синтезом 

антитіл до фосфоліпідів (аФЛ), та генералізованим 

протромботичним станом.

АФС описаний у 1986 році G.R.V. Hughers і спів-

авт. і іноді в літературі зустрічається під назвою 

«синдром Hughers». 

Åï³äåì³îëîã³ÿ
АФС розвивається в молодому віці, у 4–5 разів 

частіше у жінок, ніж у чоловіків. Достеменна по-

пуляційна поширеність АФС не з’ясована. аФЛ зу-

стрічаються в середньому у 6 % здорових людей, у 

жінок із рецидивуючою акушерською патологією — 

у 5–15 %, у хворих на системний червоний вовчак 

(СЧВ) — у 40–60 %, а частота тромботичних усклад-

нень у цих хворих досягає 35–45 %.

Êëàñèô³êàö³ÿ
На цей час доведено існування первинного АФС 

(ПАФС), який, імовірно, є самостійною нозоло-

гічною формою, та вторинного АФС (ВАФС), ви-

никнення якого пов’язано з системним червоним 

вовчаком або з іншими хворобами автоімунної 

природи (ревматоїдний артрит, синдром Шегре-

на), лімфопроліферативними захворюваннями 

(парапротеїнемічні гемобластози, гострий і хро-

нічний лімфолейкоз), інфекціями (сифіліс, хворо-

ба Лайма, СНІД), постійним застосування деяких 

лікарських засобів (гідралазин, фенітоїн, хлорп-

ромазин, новокаїнамід). Частка ПАФС становить 

53 %, ВАФС — 47 %. Особливим варіантом АФС є 

катастрофічний із розвитком швидкоплинної по-

ліорганної патології.
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Åò³îëîã³ÿ
Причини АФС не відомі. Найчастіше АФС розви-

вається при ревматичних та автоімунних захворюван-

нях, переважно у разі СЧВ. Підвищений рівень аФЛ 

спостерігають при інфекціях (стрепто- і стафілоко-

ки, мікобактерії туберкульозу, ВІЛ, цитомегаловірус, 

гепатит В і С, вірус Епштейна — Барр), злоякісних 

новоутвореннях, прийомі деяких ліків (гідралазин, 

ізоніазид, пероральні контрацептиви, інтерферон). 

Є дані про імуногенетичну детермінованість до АФС, 

засновані на виявленні більш високої частоти аФЛ у 

сім’ях пацієнтів із ПАФС і ВАФС. Описані випадки 

розвитку ПАФС у членів однієї родини.

Численність та різноманітність клінічної симп-

томатики АФС і часте поєднання з іншими патоло-

гічними станами, що також перебігають із тромбо-

тичними ураженнями багатьох органів із системною 

запальною відповіддю (синдром дисемінованого 

внутрішньосудинного згортання, тромботична 

тромбоцитопенічна пурпура), бурхливий розвиток 

атеросклеротичного ураження судин при АФС, від-

сутність вірогідних лабораторних показників, за 

якими можливо прогнозувати рецидиви тромбозів, 

привертають увагу дослідників із метою пошуку 

специфічних імунологічних і молекулярно-біоло-

гічних характеристик синдрому. 

Ïàòîãåíåç
Розвиток АФС пов’язують із синтезом аФЛ — ге-

терогенної популяції антитіл до антигенних детер-

мінант негативно заряджених (аніонних) фосфолі-

підів і/або до фосфоліпідоз’язуючих (кофакторних) 

білків плазми:

— до кардіоліпіну класів G і M;

— фосфатидилетаноламіну, фосфатидилхоліну;

— антитіл, що відповідають за утворення хибно-

позитивних реакцій на сифіліс;

— антитіл, що подовжують час згортання крові 

(in vitro) у фосфоліпідзалежних коагуляційних тес-

тах (вовчаковий антикоагулянт).

При СЧВ ці антитіла, як і вовчаковий антикоагу-

лянт, виявляють із частотою від 7 до 86 %, що пояс-

нюють використанням різних методик їх визначен-

ня та неоднорідністю груп пацієнтів. У популяції їх 

частота становить не більше 2–4 %.

Важливу роль в утворенні аФЛ відіграють речови-

ни-кофактори (протромбін, тромбомодулін, кініно-

ген, кініногензв’язуючий білок, 
2
-глікопротеїн І).

Взаємодія аФЛ із фосфоліпідами та кофактор-

ними білками, яким належить центральне місце в її 

реалізації, є складним процесом. Одним із відомих 

кофакторних білків є Р2-глікопротеїн, що має анти-

коагуляційну дію.

Р2-глікопротеїн взаємодіє з фосфоліпідами мемб-

ран тромбоцитів, клітин ендотелію судин, нейронів 

та інших клітин, що призводить до різноманітних 

структурних зміни молекул цих мембран, дисбалансу 

у послідовних перетвореннях компонентів коагуля-

ційної, фібринолітичної, кінінової систем, можливо, 

цитокінових перетвореннях. У процесі взаємодії від-

бувається формування «неоантигенів», з якими і реа-

гують циркулюючі аФЛ, у результаті чого відбуваєть-

ся активація тромбоцитів, втрата антитромбогенних 

властивостей ендотелієм, порушується фібриноліз та 

пригнічується активність білків системи природних 

антикоагулянтів (протеїни С і S).

Після взаємодії аФЛ із фосфоліпідами мембран 

клітин розвиваються порушення, що викликають ге-

нералізовані або оклюзивні тромботичні мікроваску-

лярні ураження різних судинних ділянок організму; 

васкуліт, зумовлений накопиченням у стінці судин 

імунних комплексів; дисеміноване внутрішньосудин-

не згортання крові; внутрішньосудинну активацію 

комплементу, нейтрофілів із розвитком лейкоцитар-

ного тромбозу на тлі дисфункції ендотелію. Утворен-

ня тромбозів пояснюють гіпотезою подвійного удару: 

— перший удар — циркулюючі аФЛ сприяють гі-

перкоагуляції та створюють підґрунтя для утворен-

ня тромбозів;

— другий удар — дія додаткових факторів (вік, 

травма, інфекція, вагітність та ін.) та індукція ними 

тромбоутворення. 

Êë³í³êà
Порушення, що виникають у конкретних хворих 

на АФС, різноманітні за ступенем вираженості і клі-

нічно проявляються різними комбінаціями.

У деяких випадках АФС, особливо на тлі гострих 

рецидивуючих тромбозів, можуть виникати поліор-

ганна ішемія та різноманітні клінічні прояви: сіт-

часте ліведо, поперечний мієліт, мігрень, хорея, епі-

лепсія, асептичні некрози кісток, хронічні виразки 

гомілок, неінфекційний міокардит, синдром Рейно, 

автоімунна гемолітична анемія, артеріальна, леге-

нева та портальна гіпертензія, первинна безплід-

ність, кардіальні прояви (гострий інфаркт міокарда, 

мітральний порок серця) [3]. 

Загальновизнаним є виділення катастрофічного 

АФС [6, 13] — особливого варіанта ПАФС, що ха-

рактеризується бурхливим розвитком тромботич-

них уражень судинних басейнів та поліморфною 

симптоматикою зі швидкопрогресуючим перебі-

гом (ниркова недостатність та артеріальна гіпер-

тензія (АГ), легенева недостатність, неврологічні 

порушення, респіраторний дистрес-синдром, пе-

риферична гангрена). Поодинокі повідомлення 

стосуються розвитку катастрофічного АФС на тлі 

синдрому Шегрена та ревматоїдного артриту. Роз-

виток катастрофічного АФС викликають інфекцій-

ні захворювання, хірургічні втручання, провокує — 

застосування деяких лікарських засобів (петльових 

діуретиків, каптоприлу, оральних контрацептивів).

Оскільки клінічна симптоматика АФС надзви-

чайно різноманітна, характер прогресування симп-

томів може змінюватись у широких межах. Особли-

ва увага приділяється характеристиці критеріїв його 

діагностики. Виділяють дві основні та одну допо-

міжну групи критеріїв [1]. 
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Основні: 
— перша група — тромботичні судинні ура-

ження (тромбози великих глибоких вен кінцівок, 

тромботичні ураження легеневої артерії, поверхне-

ві тромбофлебіти, сітчасте ліведо; ураження мікро-

судин — поширені некрози шкіри, тромботична 

мікроангіопатія в нирках, підтверджена даними 

біопсії [9], та тромботичні ураження в декількох су-

динних ділянках [12].

— друга група — акушерські критерії (три епізоди 

і більше загибелі ембріона, не пов’язані з анатоміч-

ними, генетичними або гормональними причинами; 

один епізод або більше загибелі плода в строки понад 

10 тижнів вагітності при нормальному розвитку пло-

да; загибель одного новонародженого або більше без 

аномалій розвитку, що обумовлена недоношенням, 

тяжкою прееклампсією або тяжкою плацентарною 

недостатністю; передчасне відшарування плаценти, 

прееклампсія і еклампсія, HELLP-синдром).

До допоміжної групи критеріїв зараховують: тром-

боцитопенію, гемолітичну автоімунну анемію, авас-

кулярні некрози кісток, судоми, хорею, синдром, 

що нагадує розсіяний склероз, мігрень, поперечний 

мієліт, різноманітні ураження серця, некрози над-

ниркових залоз, перфорацію носової перегородки. 

Óðàæåííÿ íèðîê ïðè ÀÔÑ
Виникнення нефропатії у хворих на ПАФС та 

ВАФС пов’язують з інтраренальним судинним 

ураженням. Клінічні й морфологічні прояви тром-

ботичної мікроангіопатії в межах АФС подібні до 

інших мікроангіопатій — гемолітико-уремічного 

синдрому та тромботичної тромбоцитопенічної 

пурпури. При вивченні ниркових біоптатів у хворих 

на люпус-нефрит встановлений тісний зв’язок ви-

никнення внутрішньоклубочкового тромбозу з під-

вищеним рівнем антитіл типу IgG до кардіоліпіну, 

а більш висока частота гломерулосклерозу виникає 

на тлі утворення тромбів на початкових стадіях хво-

роби. Розвиток тромботичної ангіопатії при люпус-

нефриті асоціюється з АФС та визнається фактором 

прогресування нефропатії. 

Щодо розвитку АФС-асоційованої нефропатії 

при ПАФС, то її виникнення описане в нечисленних 

пацієнтів. Частота нефропатії, за даними N. Amigo 

і співавт. (1992), становить 25 % при ПАФС, у разі 

ВАФС — у 32 % хворих на СЧВ. Основним клінічним 

симптомом нефропатії є артеріальна гіпертензія, час-

то помірна, значно рідше — транзиторна. У де яких 

пацієнтів описаний злоякісний перебіг АГ із роз-

витком гострої ниркової недостатності. Причиною 

АГ у пацієнтів з АФС є зміни внутрішньониркових 

судин, що призводять до ішемії нирок та стимуляції 

ренін-ангіотензин-альдостеронової системи. Акти-

вація ренін-ангіотензин-альдостеронової системи 

доведена знахідками збільшення ренінумісних клі-

тин у біоптатах нирок та підвищенням рівня реніну в 

плазмі крові хворих на АФС. АФС-нефропатія може 

проявлятись лише АГ, що поєднується з порушен-

нями функціонального стану нирок або перебігає з 

сечовим синдромом, при якому рівень протеїнурії 

рідко досягає нефротичного. Еритроцитурія має міс-

це в половини хворих, а випадки макрогематурії не 

описані. Хронічна ниркова недостатність виражена 

помірно і прогресує лише у випадках злоякісної АГ.

АФС-нефропатія у разі ПАФС може перебігати 

гостро з формуванням гострого нефритичного син-

дрому з вираженими еритроцитурією та протеїнурі-

єю в поєднанні з АГ і погіршенням азотовидільної 

функції нирок. Хронічний перебіг АФС-нефропатії 

у більшості пацієнтів представлений мінімальним 

сечовим синдромом, зниженням переважно філь-

траційної функції нирок та АГ. Дуже рідко зустріча-

ється нефротичний синдром.

Органи і системи Клінічні прояви

Артеріальна оклюзія Інсульт, оклюзія аорти, інфаркти внутрішніх органів, гангрена кінцівок

Венозна оклюзія
Венозні тромбози внутрішніх органів, тромбоз портальних вен, периферичні венозні 
тромбози

Гематологічні ускладнення
Гемолітична анемія (Кумбс-позитивна), тромботична мікроангіопатична гемолітична 
анемія, тромбоцитопенія

Невиношування вагітності
Рецидивуючі спонтанні переривання вагітності в І триместрі та втрата плода в ІІ–ІІІ 
триместрі; HELLP-синдром

Ураження серця Ураження клапанів серця, інфаркт міокарда, внутрішньосерцевий тромбоз

Ураження нирок Артеріальна гіпертензія, хронічна ниркова недостатність, хронічний гломерулонефрит

Неврологічні ураження
Ішемія мозку, хорея, судоми, мігрень, синдром, який нагадує розсіяний склероз, син-
дром Снеддона (АГ, рецидивуючі тромбози мозкових судин, сітчасте ліведо)

Кісткові ураження Асептичний некроз, остеопороз

Ураження шкіри Сітчасте ліведо, виразки гомілок та інших ділянок шкіри (некрози)

Катастрофічний АФС
Респіраторний дистрес-синдром, легенева недостатність, неврологічні порушення, 
ниркова недостатність та артеріальна гіпертензія, периферична гангрена 

Таблиця 1. Основні клінічні прояви АФС
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Ïàòîìîðôîëîã³ÿ
Для морфологічної картини АФС-нефропатії 

характерне поєднання гострих та хронічних вазо-

констрикторних змін. Гострі зміни представлені 

тромботичною мікроангіопатією з фібриновими 

тромбами в капілярах клубочків і прегломерулярних 

судин, яку знаходять лише у 30 % біоптатів нирок 

пацієнтів з АФС-нефропатією. 

Морфологічно при АФС-нефропатії встанов-

люють склероз внутрішньоклубочкових артерій та 

артеріол, за рахунок проліферації міофіброблас-

тів — фіброзну гіперплазія інтими міжчасточкових 

артерій та їх гілок, що призводить до повної оклю-

зії артерій і артеріол фіброзною тканиною. Тром-

ботична мікроангіопатія призводить до утворен-

ня фібринових тромбів, які закупорюють просвіт 

прегломерулярних артеріол та капілярів клубочка. 

Спостерігається атрофія кори нирок, вогнищевий 

фіброз інтерстицію, атрофія канальців. Клубочки 

склерозовані або збільшені за рахунок кіст, що утво-

рюються. Зрідка на тлі тромботичної мікроангіопатії 

визначались дифузна інтерпозиція мезангію з утво-

ренням двоконтурної мембрани та явища мезангіо-

лізису. У літературі описані випадки розвитку АФС-

нефропатії з фокальним сегментарним гіалінозом/

склерозом та мембранозним гломерулонефритом. 

Основні морфологічні зміни наведені в табл. 2.

При морфологічному дослідженні нирок у хво-

рих на СЧВ із люпус-нефритом та АФС є ознаки 

вовчакового нефриту та вираженого інтерстиціаль-

ного фіброзу. Іноді на тлі СЧВ АФС є єдиною фор-

мою ураження нирок.

Êë³í³êà íåôðîïàò³¿
АФС-нефропатія найчастіше клінічно прояв-

ляється помірною протеїнурією та розвитком ар-

теріальної гіпертензії. АГ при ПАФС трапляється 

у 70–90 % хворих. У частини хворих АГ може бути 

єдиним симптомом ураження нирок, але в більшості 

випадків виявляється її поєднання з ознаками пору-

шення ниркових функцій. Розвиток нефротичного 

синдрому спостерігається рідко, а зростаючу проте-

їнурію відмічають при тяжкій, погано корегованій 

АГ. Зрідка захворювання може розпочатись із гострої 

ниркової недостатності та прогресувати до хронічної 

ниркової недостатності. Перебіг ВАФС-нефропатії 

маскується ознаками люпус-нефриту. Особливістю 

АФС-нефропатії є раннє ізольоване зниження швид-

кості клубочкової фільтрації, що надовго випереджає 

порушення азотовидільної функції нирок. Ниркова 

недостатність виражена помірно і має повільно про-

гресуючий перебіг, частіше пов’язаний з АГ. Необо-

ротне гостре ушкодження нирок розвивається у хво-

рих на катастрофічний АФС зі злоякісною АГ. 

У більшості випадків ВАФС-нефропатія, що асо-

ціюється з цим синдромом, поєднується з люпус-не-

фритом, і її клінічна картина характеризується зни-

женням ниркових функцій та формуванням АГ. У 

разі, якщо АФС є самостійною формою ураження 

нирок при СЧВ, її клінічні симптоми спостерігаються 

у вигляді зростаючої ниркової недостатності, тяжкої 

АГ, протеїнурії й гематурії і практично симулюють 

картину швидкопрогресуючого гломерулонефриту. 

Ä³àãíîñòèêà
Для АФС характерна помірна тромбоцитопенія, 

що не супроводжується геморагічними ускладнен-

нями, та Кумбс-позитивна гемолітична анемія. У 

разі катастрофічного АФС із нефропатією можливий 

розвиток мікроангіопатичної гемолітичної анемії. У 

хворих, у яких виявляється вовчаковий антикоагу-

лянт, може бути подовження активованого частково-

го тромбопластинового часу і протромбінового часу.

Методом ELISA (імуносорбційні тести) визна-

чають рівні автоантитіл до кардіоліпіну класу IgG 

і/або IgМ, 
2
-глікопротеїну І, високі показники 

яких свідчать про АФС. Діагноз підтверджують по-

зитивні тести на вовчаковий антикоагулянт. Про 

АФС можуть свідчити виявлені хибнопозитивні се-

рологічні реакції на сифіліс.

Локалізація Гострі зміни Хронічні зміни

Клубочки

Розширення мезангію
Мезангіолізис
Колапс капілярних петель
Зморщування базальних мембран
Двоконтурність мембран
Субендотеліальні депозити
Інтракапілярний тромбоз
Інфаркт

Потовщення базальної мембрани
Ретракція капілярного пучка
Розширення простору капсули Боу-
мена
Ішемія капілярних петель
Сегментарний або глобальний гломе-
рулосклероз

Артерії, артеріоли

Свіжі оклюзуючі тромби
Набряк і дегенерація ендотелію
Мукоїдне набухання субендотелію
Некроз

Тромби, що організуються
Реканалізація тромбів
Субендотеліальний фіброз
Мікроаневризми
Концентрична гіперплазія інтими і 
м’язового шару
Проліферація міофібробластів
Дифузний фіброз

Таблиця 2. Основні морфологічні зміни при АФС-нефропатії (адаптовано за Є.М. Шиловим, 2014)



78 Ïî÷êè,  ISSN 2307-1257 ¹ 4 (10) • 2014

Ï³ñëÿäèïëîìíà îñâ³òà / Postgraduate Education

При виявленні нефропатії у разі підтвердженого 

діагнозу АФС необхідне морфологічне досліджен-

ня нирок із метою підтвердження тромботичних 

процесів у судинах нирок. Додаткову інформацію 

може надати ультразвукове (УЗ) допплерівське до-

слідження нирок із виявленням ішемії паренхіми 

нирок та зниження швидкості ниркового кровото-

ку. У разі розвитку тромбозу інтраренальних судин 

та інфаркту нирок доцільна УЗ-діагностика.

Äèôåðåíö³àëüíà ä³àãíîñòèêà
Диференціальна діагностика АФС-нефропатії 

проводиться з такими станами:

— класичні форми тромботичної мікроангіопатії 

(тромботична тромбоцитопенічна пурпура та гемо-

літико-уремічний синдром);

— ураження нирок при СЧВ та системній скле-

родермії;

— швидкопрогресуючий гломерулонефрит і го-

стра склеродермічна нефропатія у разі катастрофіч-

ного АФС.

Виключати АФС-нефропатію при гострому 

ушкодженні нирок, гострому нефритичному синдро-

мі, злоякісній гіпертензії у пацієнтів молодого віку, 

що супроводжується зниженням ниркових функцій.

Ë³êóâàííÿ íåôðîïàò³¿
При ПАФС глюкокортикоїди та цитостатичні 

засоби не застосовуються. 

У разі ВАФС у межах СЧВ застосування корти-

костероїдів та цитостатичних засобів проводиться в 

дозах, що визначаються активністю хвороби. 

Ïðîô³ëàêòèêà é ë³êóâàííÿ ÀÔÑ
Оскільки методи лікування імунопатологічних 

порушень, що лежать в основі АФС, не розроблені, 

а ризик повторних тромбозів дуже високий, пацієн-

ти профілактично приймають антикоагулянти і/або 

антиагреганти після виявлення факторів ризику і ре-

цидивування тромбозів, до яких зараховують похилий 

вік, порушення жирового обміну (гіперліпідемія), ста-

більну системну артеріальну гіпертензію, гіподинамію, 

паління, гіпергаммацистеїнемію, тромбоцитопенію, 

вагітність, прийом оральних контрацептивів, гормо-

нальну замісну терапію, інтеркурентні інфекції, актив-

ний СЧВ, хірургічні операції, стрес, швидку відміну 

антагоністів вітаміну К. Після циклу гепаринотерапії 

призначають непрямі антикоагулянти. Препаратом 

вибору на сьогодні є варфарин у дозі 1,0–2,5 мг/добу. 

Ефективність лікування цим лікарським засобом 

контролюють за допомогою міжнародного нормалі-

зованого відношення, значення якого підтримується 

в межах 2,5–3,0. Питання про інтенсивність та три-

валість антикоагулянтного лікування має особливе 

значення з огляду на ризик геморагічних ускладнень. 

У нефрологічній клініці особливе значення мають 

такі фактори ризику, як висока неконтрольована ар-

теріальна гіпертензія, прийом декількох лікарських 

препаратів, включаючи застосування нестероїдних 

протизапальних препаратів, прийом метилпреднізо-

лону у високих дозах, прийом азатіоприну та похилий 

вік. В осіб молодого віку більш показане застосування 

комбінованої терапії непрямими антикоагулянтами 

та низькими дозами ацетилсаліцилової кислоти (і/або 

дипіридамолу), особливо у випадках вторинного АФС 

із тромбоцитопенією, порушеннями функції тромбо-

цитів, дефектами протромбіну. З огляду на високий 

ризик атеросклеротичного ураження судин при СЧВ 

та АФС, як і при цукровому діабеті, особлива увага 

приділяється контролю за гіперліпідемією шляхом за-

стосування дієти з малим вмістом жирів та статинів на 

тлі контролю за гіперглікемією при постійному ліку-

ванні супутньої артеріальної гіпертензії інгібіторами 

АПФ та блокаторами рецепторів А2.

Хворим із гострим перебігом АФС-нефропатії 

призначають нефракціоновані гепарини або низь-

комолекулярні гепарини, але тривалість терапії та 

дози гепарину не визначені. При хронічному пере-

бігу АФС-нефропатії з поступовою втратою нир-

кових функцій та помірною АГ лікування можливе 

лише непрямими антикоагулянтами. Лікування ка-

тастрофічного АФС, первинного або вторинного, 

полягає в застосуванні пульс-терапії метилпредні-

золону та циклофосфаміду, прямих антикоагулянтів 

і плазмаферезу з метою видалення аФЛ та медіато-

рів внутрішньосудинного згортання крові.

Ïðîãíîç
За умови природного перебігу АФС-нефропатії 

прогноз захворювання несприятливий: 10-річна вижи-

ваність становить близько 50 %. Антикоагулянтна тера-

пія сприяє збільшенню 10-річної виживаності до 98 %.

Факторами ризику розвитку ХНН у пацієнтів 

із АФС-нефропатією є висока АГ, епізоді погір-

шення функції нирок, ішемія нирки за даними УЗ-

дослідження, розвиток інтерстиціального фіброзу 

та артеріолосклерозу за даними морфологічного до-

слідження біоптатів нирок.
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1. Які показники дослідження крові вірогідно вказують на 
розвиток АФС при системному червоному вовчаку?

А. LE-клітини.
Б. Реакція Вассермана.
В. Вовчаковий анткоагулянт.
Г. Антинейтрофільні цитоплазматичні антитіла.
Д. Циркулюючі імунні комплекси.

2. Скільки діагностичних лабораторних тестів необ-
хідно для встановлення діагнозу «антифосфоліпідний 
синдром»?

А. Один.
Б. Два.
В. Три.
Г. Чотири.
Д. П’ять.

3. Який клінічний симптом вірогідно вказує на розви-
ток антифосфоліпідного синдрому?

А. Артралгії.
Б. Лихоманка.
В. Асептичний некроз кісток.
Г. Стоматит.
Д. Інфаркт печінки.

4. Який тип ураження нирок вірогідно не виникає у 
хворих на антифосфоліпідний синдром?

А. Гломерулонефрит.
Б. Гломеруліт.
В. Інтерстиціальний фіброз.
Г. Тубулоінтерстиціальний нефрит.
Д. Первинний нефросклероз.

5. Які клінічні ознаки нефропатії, асоційовані з АФС, 
зустрічаються найрідше?

А. Артеріальна гіпертензія.
Б. Інфаркт нирки.
В. Нефротичний синдром.
Г. Гостре ураження нирок.
Д. Хронічна ниркова недостатність.

6. Які судини уражаються найрідше при АФС?
А. Мозкові вени.
Б. Глибокі вени нижніх кінцівок.
В. Легеневі артерії.
Г. Артерії верхніх кінцівок.
Д. Ниркові вени.

7. До яких клінічних ознак найчастіше призводить 
тромбоз ниркових вен?

А. Реноваскулярна артеріальна гіпертензія.
Б. Гематурія.
В. Тромботична мікроангіопатія.
Г. Гостре ураження нирок.
Д. Інфаркт нирки.

8. Основним клінічним симптомом вазооклюзивного 
ураження ниркових артерій є:

А. Хронічна ниркова недостатність.
Б. Протеїнурія.
В. Реноваскулярна артеріальна гіпертензія.
Г. Гостре ураження нирок.
Д. Набряковий синдром.

9. Сечовий синдром при АФС-нефропатії найчастіше 
характеризується:

А. Ізольованою еритроцитурією
Б. Ізольованою протеїнурією
В. Протеїнурією та гематурією
Г. Нефротичною протеїнурією
Д. Протеїнурією та лейкоцитурією

10. Назвіть характерні відмінності поєднаної фор-
ми АФС-нефропатії з вовчаковим нефритом від АФС-
нефропатії як ізольованої форми при СЧВ.

А. Розвиток нефротичного синдрому.
Б. Розвиток гострого ушкодження нирок.
В. Злоякісна АГ.
Г. Часті інфаркти нирок.
Д. Більш частий розвиток АГ і порушення функції 

нирок.

11. Що характерне для АФС-нефропатії у межах ка-
тастрофічного АФС?

А. Швидкопрогресуючий перебіг.
Б. Злоякісна АГ.
В. Гостре ураження нирок у поєднанні з ознаками 

недостатності інших органів.
Г. Розвиток нефротичного синдрому.
Д. Поєднання тромбозів мікроциркуляторного рус-

ла нирок з оклюзіями судин великого калібру.

12. До клінічних особливостей АФС-нефропатії при 
вагітності зараховують:

А. Ранній розвиток нефропатії, прееклампсії й 
еклампсії.

Б. Розвиток тяжкої нефропатії з плацентарною не-
достатністю.

В. Персистування АГ і протеїнурії понад 3 місяці 
після пологів.

Г. Тяжку акушерську патологію у разі наступних ва-
гітностей.

Д. Все перелічене.

13. Які інструментальні методи дослідження нирок ви-
користовуються для верифікації ураження нирок при АФС?

А. Комп’ютерна томографія нирок.
Б. Магнітно-резонансна томографія.
В. Допплерографія ниркових судин.
Г. Екскреторна урографія.
Д. Радіоізотопна реографія.

14. З якими переліченими системними захворюван-
нями необхідно проводити диференціальну діагностику у 
разі ПАФС-нефропатії?

А. Хвороба Шегрена.
Б. Змішане захворювання сполучної тканини.
В. Системна склеродермія.
Г. Хвороба Педжета.
Д. Ревматична поліміалгія.

15. Які засоби впливу на систему крові застосовують-
ся для профілактики АФС?

А. Фраксипарин.
Б. Варфарин.
В. Ацетилсаліцилова кислота.
Г. Синкумар.
Д. Тиклопідин.
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«Íåôðîïàò³¿ ïðè àíòèôîñôîë³ï³äíîìó ñèíäðîì³»
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1. Який метод візуалізації каменів є першим у діа-
гностиці СКХ?

А. Екскреторна урографія.

Б. УЗД.

В. Комп’ютерна томографія без контрасту.

Г. Комп’ютерна томографія з контрастом.

Д. Усі перелічені, залежно від клінічної ситуації.

(Правильна відповідь у розділі 3.1 Настанов із СКХ 
Європейської асоціації урологів, редакція 2014 року).

2. Який метод візуалізації можливих конкрементів 
рекомендований для пацієнтів із гострим болем у боці 
після проведення УЗД?

А. Комп’ютерна томографія без контрасту.

Б. Комп’ютерна томографія з контрастом.

В. Екскреторна урографія.

Г. Будь-який із методів, залежно від клінічної си-

туації.

Д. Жоден метод не використовується.

(Правильна відповідь у розділі 3.1.1 Настанов із СКХ 
Європейської асоціації урологів, редакція 2014 року).

3. Для виявлення каменів сечової кислоти і ксанти-
ну проводиться:

А. Комп’ютерна томографія без контрасту.

Б. Комп’ютерна томографія з контрастом.

В. Екскреторна урографія.

Г. Будь-який із методів, залежно від клінічної си-

туації.

Д. Жоден метод не використовується.

(Правильна відповідь у розділі 3.1.1 Настанов із СКХ 
Європейської асоціації урологів, редакція 2014 року).

4. Комп’ютерна томографія з контрастом рекомен-
дована, коли:

А. Планується лише видалення каменя.

Б. Необхідна лише оцінка видільної системи се-

чових шляхів.

В. Планується видалення каменя та необхідна 

оцінка видільної системи сечових шляхів.

Г. Проводиться диференційна діагностика рент-

ген-контрастних і неконтрастних каменів.

Д. У всіх перелічених випадках.

(Правильна відповідь у розділі 3.1.2 Настанов із 
СКХ Європейської асоціації урологів, редакція 2014 
року).

5. Комп’ютерна томографія з контрастом дозволяє:
А. Провести 3D-реконструкцію збиральної сис-

теми сечових шляхів.

Б. Визначити щільність конкременту.

В. Визначити відстань від поверхні шкіри до ка-

меня.

Г. Визначити анатомію структур біля каменя.

Д. Усі відповіді правильні.

(Правильна відповідь у розділі 3.1.2 Настанов із 
СКХ Європейської асоціації урологів, редакція 2014 
року).

6. Для лікування ударно-хвильовою літотрипсією 
(УВЛ) підходять:

А. Понад 90 % каменів.

Б. Усі камені сечових шляхів.

В. Менше половини каменів.

Г. Менше 30 % каменів.

ÑÈÌÏÎÇ²ÓÌ ¹ 181 
«ÑÅ×ÎÊÀÌ’ßÍÀ ÕÂÎÐÎÁÀ, ÎÍÎÂËÅÍÍß 2014 ÐÎÊÓ»

Проводять: кафедра нефрології і нирково-замісної терапії НМАПО імені П.Л. Шупика, 
Донецький національний медичний університет ім. М. Горького.
Рекомендовано: нефрологам, урологам, сімейним лікарям, терапевтам.
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Д. Лише камені, що містять кальцій.

(Правильна відповідь у розділі 5.5 Настанов із СКХ 
Європейської асоціації урологів, редакція 2014 року).

7. Протипоказаннями до застосування ударно-хви-
льової літотрипсії є: 

А. Вагітність у зв’язку з можливим впливом на плід.

Б. Геморагічні діатези, що повинні компенсу-

ватися принаймні за 24 години до і 48 годин після 

лікування. 

В. Неконтрольовані ІСШ.

Г. Тяжкі вади розвитку скелета та виражене ожи-

ріння, що перешкоджають націлюванню каменя. 

Д. Артеріальна аневризма в безпосередній близь-

кості від каменя.

Е. Анатомічна перешкода дистальніше каменя.

Ж. Всі відповіді правильні.

(Правильна відповідь у розділі 5.5.1 Настанов із СКХ 
Європейської асоціації урологів, редакція 2014 року).

8. Рутинне стентування: 
А. Рекомендується як частина ударно-хвильової 

літотрипсії при лікуванні каменів сечоводу.

Б. Не рекомендується як частина УВЛ при ліку-

ванні каменів сечоводу.

В. Не рекомендується як частина УВЛ при ліку-

ванні каменів нирки.

Г. Рекомендується як частина УВЛ при лікуванні 

каменів сечового міхура.

Д. Усі відповіді правильні.

(Правильна відповідь у розділі 5.5.2.2 Настанов із 
СКХ Європейської асоціації урологів, редакція 2014 року).

9. Чи можуть лікуватись методом ударно-хвильо-
вої літотрипсії пацієнти з кардіостимулятором?

А. Так, але якщо вжито відповідні технічні захо-

ди обережності.

Б. Так, особливих заходів не потрібно.

В. Ні, за жодних умов.

Г. Тільки люди чоловічої статі.

Д. Так, за винятком наявної вагітності.

(Правильна відповідь у розділі 5.5.3.1 Настанов із 
СКХ Європейської асоціації урологів, редакція 2014 року).

10. Оптимальна частота ударної хвилі при прове-
денні ударно-хвильової літотрипсії становить:

А. 0,5–1,0 Гц.

Б. 1,0–1,5 Гц.

В. 1,5–2,0 Гц.

Г. 2,0–2,5 Гц.

Д. 2,5–3,0 Гц.

(Правильна відповідь у розділі 5.5.3.2 Настанов із 
СКХ Європейської асоціації урологів, редакція 2014 року).

11. Вирішальне значення для ефективного прове-
дення ударної хвилі має:

А. Відсутність повітряних карманів у гелі між ті-

лом і подушкою апарату для ударно-хвильової літо-

трипсії.

Б. Правильна настройка апарату.

В. Частота ударної хвилі 1,0–1,5 Гц.

Г. Індивідуально підібрана тривалість процедури.

Д. Усі відповіді правильні.

(Правильна відповідь у розділі 5.5.3.4 Настанов із 
СКХ Європейської асоціації урологів, редакція 2014 року).

12. Чи потрібно проводити знеболювання при ви-
конанні ударно-хвильової літотрипсії?

А. Так, завжди.

Б. Так, але за показаннями.

В. Ні.

Г. Тільки пацієнтам жіночої статі.

Д. Тільки при конкрементах розміром понад 1,5 см.

(Правильна відповідь у розділі 5.5.3.6 Настанов із 
СКХ Європейської асоціації урологів, редакція 2014 року).

13. До проведення процедури ударно-хвильової лі-
тотрипсії антибіотики як профілактика призначають-
ся за умов:

А. Наявних інфікованих каменів або бактеріурії.

Б. Лише наявних інфікованих каменів.

В. Лише бактеріурії.

Г. Завжди.

Д. Усі відповіді правильні.

(Правильна відповідь у розділі 5.5.3.7 Настанов із 
СКХ Європейської асоціації урологів, редакція 2014 
року).

14. Пацієнту з високим ризиком розвитку усклад-
нень у зв’язку з антитромботичною терапією за наяв-
ності безсимптомного каменя в нирковій чашечці має 
бути запропоновано:

А. Проведення ударно-хвильової терапії лише 

один раз.

Б. Проведення ударно-хвильової терапії тільки 

пацієнтам чоловічої статі.

В. Проведення ударно-хвильової терапії тільки 

пацієнтам жіночої статі.

Г. Активне спостереження.

Д. Усі відповіді неправильні.

(Правильна відповідь у розділі 6.3.2 Настанов із СКХ 
Європейської асоціації урологів, редакція 2014 року).

15. При безсимптомних і симптоматичних випад-
ках «кам’яної доріжки» без ознак ІСШ, коли присутні 
великі кам’яні фрагменти, показано проведення:

А. Ударно-хвильової літотрипсії або уретроско-

пії, можливо в поєднанні з медикаментозною тера-

пією вигнання.

Б. Лише ударно-хвильової літотрипсії.

В. Лише уретроскопії.

Г. Слід продовжити спостереження за пацієнтом 

до спонтанного відходження малих конкрементів.

Д. Запропонувати лише медикаментозну терапію 

вигнання.

(Правильна відповідь у розділі 6.3.6 Настанов із 
СКХ Європейської асоціації урологів, редакція 2014 
року).
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Tsivgoulis G., Katsanos A.H., Butcher K.S. et al. 
²íòåíñèâíå çíèæåííÿ àðòåð³àëüíîãî òèñêó 
ïðè ãîñòðîìó âíóòð³øíüîìîçêîâîìó êðîâîâèëèâ³: 
ìåòààíàë³ç // Íåâðîëîã³ÿ. — 2014 Sep 19.

Мета. Метою даного систематичного огляду і мета-

аналізу була оцінка безпеки й ефективності інтенсив-

ного зниження артеріального тиску (АТ) у пацієнтів із 

гострим дебютом внутрішньомозкового крововиливу 

(ВМК) на підставі даних рандомізованих контрольова-

них досліджень. 

Методи. Ми провели систематичний огляд і мета-

аналіз відповідно до рекомендацій PRISMA (Вибрані 

елементи звітності для систематичних оглядів і мета-

аналізів) за всіма доступними рандомізованими конт-

рольованими дослідженнями, що рандомізували паці-

єнтів із гострим ВМК, які отримували лікування згідно 

з протоколами інтенсивного або рекомендованого чин-

ними настановами зниження АТ. 

Результати. Ми визначили 4 відібраних досліджен-

ня, загальна кількість пацієнтів — 3315 (середній вік — 

63,4 ± 1,4 року, чоловіки — 64 %). Смертність була схо-

жою серед пацієнтів, рандомізованих для інтенсивного 

зниження АТ, і тих, хто отримував лікування згідно з 

чинними протоколами (відношення шансів = 1,01, 95% 

довірчий інтервал 0,83–1,23; р = 0,914). Інтенсивне зни-

ження АТ було пов’язано з більш низькою 3-місячною 

смертністю або залежністю від сторонньої допомоги 

(модифікована шкала Rankin, рівні 3–6) порівняно з 

лікуванням згідно з чинними протоколами (відношен-

ня шансів = 0,87, 95% довірчий інтервал 0,76–1,01; 

р =  0,062). Жодних доказів гетерогенності між оцінка-

ми (I2 = 0 %; р = 0,723) або зсуву ділянок у публікаціях 

(р = 0,993, статистичний тест Egger) не було виявлено. 

Інтенсивне зниження АТ також було пов’язане з біль-

шим пригніченням абсолютного росту гематоми про-

тягом 24 годин (стандартизована різниця середніх ± SE: 

–0,110 ± 0,053, р = 0,038). 

Висновки. Наші дані показують, що інтенсивний 

контроль АТ у пацієнтів із гострим ВМК є безпечним. 

Менш інтенсивно ліковані пацієнти мали несприятли-

вий 3-місячний функціональний результат, хоча цей ви-

сновок не є статистично вірогідним. Крім того, виявлено, 

що інтенсивне зниження АТ пов’язано з більшим пригні-

ченням абсолютного росту гематоми за перші 24 години.

Maglione M.A., Das L., Raaen L. et al. Áåçïåêà âàêöèí, 
ùî âèêîðèñòîâóþòüñÿ äëÿ ïëàíîâî¿ ³ìóí³çàö³¿ 
àìåðèêàíñüêèõ ä³òåé: ñèñòåìàòè÷íèé îãëÿä // 
Pediatrics. — 2014 Aug. — 134(2). — 325-37. 

Передумови. Побоювання з приводу безпеки вакцин 

привели деяких батьків до зниження рекомендованої 

вакцинації своїх дітей, що спричиняє відродження за-

Tsivgoulis G., Katsanos A.H., Butcher K.S. et al. 
Intensive blood pressure reduction in acute 
intracerebral hemorrhage: A meta-analysis // 
Neurology. — 2014 Sep 19. pii: 10.1212/
WNL.0000000000000917. (Review) PMID: 25239836

Objective. The aim of the present systematic re-

view and meta-analysis was to evaluate the safety 

and efficacy of intensive blood pressure (BP) re-

duction in patients with acute-onset intracerebral 

hemorrhage (ICH) using data from randomized 

controlled trials.

Methods. We conducted a systematic review and 

meta-analysis according to PRISMA (Preferred 

Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-

Analyses) guidelines of all available randomized 

controlled trials that randomized patients with acute 

ICH to either intensive or guideline BP-reduction 

protocols.

Results. We identified 4 eligible studies, including 

a total of 3,315 patients (mean age 63.4 ± 1.4 years, 

64 % men). Death rates were similar between patients 

randomized to intensive BP-lowering treatment 

and those receiving guideline BP-lowering treat-

ment (odds ratio = 1.01, 95% confidence interval: 

0.83–1.23; p = 0.914). Intensive BP-lowering treat-

ment tended to be associated with lower 3-month 

death or dependency (modified Rankin Scale grades 

3–6) compared with guideline treatment (odds ra-

tio = 0.87, 95% confidence interval: 0.76–1.01; 

p = 0.062). No evidence of heterogeneity between 

estimates (I2 = 0 %; p = 0.723), or publication bias 

in the funnel plots (p = 0.993, Egger statistical test), 

was detected. Intensive BP reduction was also associ-

ated with a greater attenuation of absolute hematoma 

growth at 24 hours (standardized mean difference 

± SE: –0.110 ± 0.053; p = 0.038).

Conclusions. Our findings indicate that inten-

sive BP management in patients with acute ICH is 

safe. Fewer intensively treated patients had unfa-

vorable 3-month functional outcome although this 

finding did not reach significance. Moreover, in-

tensive BP reduction appears to be associated with 

a greater attenuation of absolute hematoma growth 

at 24 hours.

Maglione M.A., Das L., Raaen L. et al. Safety of 
vaccines used for routine immunization of U.S. 
children: a systematic review // Pediatrics. — 2014 
Aug. — 134(2). — 325-37. doi: 10.1542/peds.2014-
1079. Epub 2014 Jul 1. (Review) PMID: 25086160

Background. Concerns about vaccine safety 

have led some parents to decline recommended 

vaccination of their children, leading to the resur-

gence of diseases. Reassurance of vaccine safety 
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хворювань. Впевненість у безпеці вакцин залишається 

критичним фактором для здоров’я населення. Це до-

слідження є систематичним оглядом літератури з без-

пеки вакцин, рекомендованих для дітей у Сполучених 

Штатах. 

Методи. Джерела даних включали дані PubMed, звіт-

ність Консультативного комітету з практики імунізації, 

пакетні дані, існуючі огляди, інформаційні дані вироб-

ників та консенсус інституту медицини про безпеку вак-

цин у 2011 р. Ми доповнили доповідь інституту медицини 

більш пізніми дослідженнями за допомогою збільшення 

їх обсягу, щоб включити більше вакцин. Були включе-

ні тільки ті дослідження, що використовували активне 

спостереження і мали механізм конт ролю. Препарати, 

що не використовуються в Сполучених Штатах, були 

виключені з аналізу. Побічні явища й ускладнення, як і 

характеристики вакцин, були також залучені до аналізу. 

Несприятливі дії й відповідну звітність оцінювали за до-

помогою шкали McHarm. Сила доказів була оцінена як 

висока, середня, низька або недостатня. 

Результати. З 20 478 виявлених найменувань 67 були 

включені до аналізу. Сила доказів була високою для 

вакцини проти кору/свинки/краснухи (MMR) і появи 

фебрильних судом; вакцина проти вітряної віспи була 

пов’язана з ускладненнями в імунодефіцитних осіб. 

Отримано переконливі докази, що вакцина MMR не 

пов’язана з аутизмом. Існують помірні докази того, що 

ротавірусні вакцини пов’язані з кишковою непрохід-

ністю. Обмеження даного аналізу в тому, що більшість 

досліджень не визначали або не виявляли фактори ри-

зику побічних дій, тому тяжкість небажаних ефектів не 

була відображена. 

Висновки. Ми знайшли докази того, що застосу-

вання деяких вакцин пов’язано з розвитком серйозних 

побічних ефектів; проте ці реакції були надзвичайно 

рідкими й повинні бути порівняні з тими захисними 

перевагами, що забезпечують самі вакцини.

Manuel Praga, Angel Sevillano, Pilar Auñón and Ester 
González. Çì³íè â åò³îëîã³¿, êë³í³÷íèõ ïðîÿâàõ òà 
âåäåíí³ ãîñòðîãî ³íòåðñòèö³àëüíîãî íåôðèòó, ÿêèé 
ñòàº âñå á³ëüø ïîøèðåíîþ ïðè÷èíîþ ãîñòðîãî 
óðàæåííÿ íèðîê // Oxford Journals Medicine & Health 
Nephrology Dialysis Transplantation Advance 
Access.

Гострий інтерстиціальний нефрит (ГІН) є важливою 

причиною гострого пошкодження нирок, що зазнало зна-

чних епідеміологічних та клінічних змін в останні роки. 

Класична картина захворювання, в основному виклика-

ного антибіотиками, що супроводжується вираженими 

проявами гіперчутливості (шкірний висип, еозинофілія, 

лихоманка), була значною мірою замінена малосимп-

томними проявами, що вимагають більшої уваги і все 

частіше з’являються в літньому віці, коли приймаються 

нестероїдні протизапальні препарати та інгібітори про-

тонної помпи, що часто порушують нормальну дію ліків. 

Медикаментозний ГІН продовжує залишатися найбільш 

поширеними типом, але вимагає ретельної диферен-

ціальної діагностики з іншими нозологіями (тубулоін-

remains critical for population health. This study 

systematically reviewed the literature on the safety 

of routine vaccines recommended for children in 

the United States.

Methods. Data sources included PubMed, Advi-

sory Committee on Immunization Practices state-

ments, package inserts, existing reviews, manufac-

turer information packets, and the 2011 Institute of 

Medicine consensus report on vaccine safety. We 

augmented the Institute of Medicine report with 

more recent studies and increased the scope to in-

clude more vaccines. Only studies that used active 

surveillance and had a control mechanism were in-

cluded. Formulations not used in the United States 

were excluded. Adverse events and patient and vac-

cine characteristics were abstracted. Adverse event 

collection and reporting was evaluated by using the 

McHarm scale. We were unable to pool results. 

Strength of evidence was rated as high, moderate, 

low, or insufficient.

Results. Of 20 478 titles identified, 67 were in-

cluded. Strength of evidence was high for measles/

mumps/rubella (MMR) vaccine and febrile sei-

zures; the varicella vaccine was associated with com-

plications in immunodeficient individuals. There is 

strong evidence that MMR vaccine is not associated 

with autism. There is moderate evidence that rota-

virus vaccines are associated with intussusception. 

Limitations of the study include that the majority 

of studies did not investigate or identify risk factors 

for AEs; and the severity of AEs was inconsistently 

reported.

Conclusions. We found evidence that some 

vaccines are associated with serious AEs; how-

ever, these events are extremely rare and must be 

weighed against the protective benefits that vac-

cines provide.

Manuel Praga, Angel Sevillano, Pilar Auñón and 
Ester González. Changes in the aetiology, clinical 
presentation and management of acute interstitial 
nephritis, an increasingly common cause of acute 
kidney injury // Oxford Journals Medicine & Health 
Nephrology Dialysis Transplantation Advance 
Access. 10.1093/ndt/gfu326

Acute interstitial nephritis (AIN) is an important 

cause of acute kidney injury that has experienced sig-

nificant epidemiological and clinical changes in the 

last years. The classical presentation, mostly induced 

by antibiotics and accompanied by evident hyper-

sensitivity manifestations (skin rash, eosinophilia, 

fever) has been largely replaced by oligosymptomat-

ic presentations that require a higher index of suspi-

cion and are increasingly recognized in the elderly, 

having non-steroidal anti-inflammatory agents and 

proton pump inhibitors as frequent offending drugs. 

Drug-induced AIN continues to be the commonest 

type, but it requires a careful diffe rential diagnosis 

with other entities (tubulointerstitial nephritis with 
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терстиціальний нефрит з увеїтом, IgG4-захворювання, 

реакції на ліки з еозинофілією й синдромом системної 

симптоматики, саркоїдоз та інші системні захворюван-

ня), що можуть також викликати ГІН. Нещодавно визна-

чений гормонозалежний рецидивуючий ГІН становить 

важливу терапевтичну проблему. Хоча кортикостероїди 

широко використовуються при медикаментозному ГІН 

із метою прискорення відновлення функції нирок і уник-

нення хронічного захворювання нирок, їх ефективність 

не була перевірена в рандомізованих контрольованих до-

слідженнях. Необхідні нові діагностичні тести і біомарке-

ри, перспективні терапевтичні дослідження для покра-

щення діагностики і ведення ГІН.

Rosanna Coppo, Regina Margherita. Òîíçèëåêòîì³ÿ 
â ë³êóâàíí³ IgA-íåôðîïàò³¿: ñòàðîìîäíà ³ñòîð³ÿ 
àáî äîñ³ çä³éñíåííèé âèá³ð? // http://www.ndt-
educational.org/blog-253-15-tonsillectomyasatreatme
ntforiganephropathyanoldfashionedstoryorstillafeasibl
echoice.php

Відмінною рисою IgA-нефропатії (IgAN), добре 

відомою кожному студенту-медику, є наявність ма-

кроскопічної гематурії, що з’являється під час або 

відразу ж після гострого тонзиліту [1]. Цей симптом є 

настільки характерним, що пацієнтам із повторенням 

подібних епізодів встановлюють імовірний діагноз 

IgAN навіть без біопсії нирок, що виявляє IgA в ме-

зангіумі. З цієї простої клінічної точки зору протягом 

довгого часу видалення мигдалин вважалось доціль-

ним для лікування пацієнтів з IgAN; зниження час-

тоти епізодів гематурії зазвичай спостерігається при 

рецидивуючому бактеріальному тонзиліті [2]. З іншо-

го боку, через десятиліття після ідентифікації IgAN 

і його взаємозв’язку з інфекцією верхніх дихальних 

шляхів переваги від тонзилектомії у хворих з IgAN 

були значною мірою менш вражаючими, ніж очікува-

лося [3, 4]. 

Деякі дослідження показують, що аномалії слизової 

лімфоїдної тканини є критичними для розвитку IgAN, 

а інфекції відіграють просту роль ініціюючого факто-

ра [1]. Експериментальна IgAN може бути отримана у 

тварин тільки після відміни природного процесу толе-

рантності слизової, що сприяє імунному захисту від па-

тогенів [5]. IgAN швидше за все розвивається через збій 

усунення зі слизової оболонки антигена і зміненого 

синтезу IgA, що призводить до синтезу нефритогенно-

го IgA1, який, як думають, ініціює події, що призводять 

до IgAN [6]. Крім того, при розгляді тонзилектомії як 

методу зменшення кількості слизової лімфоїдної тка-

нини слід враховувати, що мигдалики являють собою 

лише 0,5 м2 від 400 м2 загальної поверхні слизової обо-

лонки в людини.

Разом із тим інші дані, як і раніше, акцентують 

увагу на можливій ролі мигдаликів при IgAN, напри-

клад у синтезі димерів і дегалактозильованого IgA1, 

яких більше у мигдаликах хворих на IgAN, ніж у здо-

рових. Крім того, зменшення циркулюючого дега-

лактозильованого IgA1 спостерігається в пацієнтів 

із IgAN [7, 8]. У 2003 році проривний звіт із Китаю 

uveitis syndrome, IgG4-related disease, drug reac-

tion with eosinophilia and systemic symptom syn-

drome, sarcoidosis and other systemic diseases) that 

can also induce AIN. Cortico-dependant, relapsing 

AIN is a recently recognized entity that poses an 

important therapeutic challenge. Although corti-

costeroids are widely used in drug-induced AIN to 

speed kidney function recovery and avoid chronic 

kidney disease, their efficacy has not been tested by 

randomized controlled trials. New diagnostic tests 

and biomarkers, as well as prospective therapeutic 

studies are needed to improve AIN diagnosis and 

management.

Rosanna Coppo, Regina Margherita. 
Tonsillectomy as a treatment for IgA nephropathy: 
an old-fashioned story or still a feasible choice? // 
http://www.ndt-educational.org/blog-253-15-ton
sillectomyasatreatmentforiganephropathyanoldf
ashionedstoryorstillafeasiblechoice.php.

The hallmark of IgA nephropathy (IgAN), well-

known to every medical student, is macroscopic 

haematuria, coincidently or immediately following 

an acute tonsillitis [1]. This presentation is so typi-

cal that patients with recurrence of such episodes 

receive a likely diagnosis of IgAN even without a 

renal biopsy detecting IgA in the mesangial area. 

From this simple clinical standpoint, for a long time 

tonsillectomy was considered a suitable treatment 

for patients with IgAN, and a reduction in the fre-

quency of episodes of haematuria is commonly ob-

served when recurrent bacterial tonsillitis is present 

[2]. On the other hand, decades after the identifica-

tion of IgAN and its relationship with upper respira-

tory tract infection, benefits from tonsillectomy in 

patients with IgAN have been largely less impressive 

than expected [3, 4].

Several studies suggest that abnormalities of the 

mucosal-associated lymphoid tissue (MALT) are 

critical for the development of IgAN, with infections 

representing a simple role as a triggering event [1]. 

Experimental IgAN can be produced in animals only 

after abrogation of the natural process of mucosal tol-

erance which favours the host defence against patho-

gens [5]. IgAN is likely to develop because of a failure 

of mucosal antigen elimination and altered IgA syn-

thesis, leading to production of nephritogenic degala-

tosylated IgA1, which is thought to be the initiating 

event leading to IgAN [6]. Moreover, when consid-

ering tonsillectomy for reducing MALT surface, we 

have to consider that tonsils represent only 0.5 m2 of 

the entire 400 m2 of total mucosal surface in humans.

However, other series of data continued to focus 

attention on a possible role of tonsils in IgAN, e.g. 

in dimeric and degalactosylated IgA1 production, 

which is greater in the tonsils of patients with IgAN 

than in healthy controls. Moreover, a reduction of 

circulating degalactosylated IgA1 has been observed 

in patients with IgAN [7, 8]. In 2003, a breakthrough 
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відродив інтерес до тонзилектомії при IgAN, бо упер-

ше продемонстрував кращий результат у довгостро-

ковому подальшому спостереженні [9]. У ретроспек-

тивному аналізі 118 пацієнтів Хіе та ін. повідомили 

про значний вплив тонзилектомії на виживання при 

діалізі. 

Так з’явився науковий конфлікт переваг тонзилек-

томії у західних і східних країнах. Тоді як у Європі деякі 

ретроспективні аналізи окремих центрів показали не-

гативні результати [10, 11], деякі повідомлення з Японії 

продемонстрували перевагу тонзилектомії, особливо 

в поєднанні зі стероїдною терапією порівняно з лише 

стероїдною терапією [12–14]. Перевага тонзилекто-

мії стверджувалась при рецидиві IgAN у пересадженій 

нирці при отриманні стандартного режиму імуносу-

пресивної терапії [15]. 

Через ці суперечливі повідомлення клінічні наста-

нови KDIGO не рекомендували тонзилектомію як те-

рапевтичний підхід при IgAN [16]. 

Нещодавнє рандомізоване контрольоване дослі-

дження, що включало 72 випадки IgAN, рандомізоване 

для отримання даних лише для пульс-терапії метилпред-

нізолоном або в поєднанні з тонзилектомією, показало 

деякі позитивні ефекти в зниженні протеїнурії протягом 

одного року спостереження [17]. Незважаючи на це, до-

слідження не надає даних про переваги щодо зниження 

функції нирок і потребує подальшого спостереження. 

Європейське та американське сприйняття по-

лягає в тому, що тонзилектомія є старомодним за-

ходом для лікування всіх випадків IgAN, який по-

винен бути обмежений лише тими випадками, коли 

є вогнищева інфекція з чітким її визначенням лор-

спеціалістом. Це суперечить загальним показанням, 

наведеним в Азії, для виконання тонзилектомії при 

діагнозі IgAN. 

Чи є тонзилектомія методом східної терапії, діє в 

Японії та Китаї, але лишається невизначеною у США 

та Європі? Чи можливо знайти будь-який інший при-

мирливий варіант?

Yang Q., Abudou M., Xie X.S. et al. Àíäðîãåíè äëÿ 
ë³êóâàííÿ àíåì³¿ ïðè õðîí³÷íîìó çàõâîðþâàíí³ íèðîê 
ó äîðîñëèõ // Cochrane Database Syst. Rev. — 2014 
Oct 9. — 10. — CD006881. (Review) PMID: 25300168

Передумови. Анемія виникає, коли кров містить 

менше червоних кров’яних клітин і більш низькі рівні 

гемоглобіну, ніж зазвичай, і є частим ускладненням у 

дорослих із хронічним захворюванням нирок (ХХН). 

Хоча ряд підходів застосовуються для корекції анемії у 

дорослих із ХХН, використання андрогенів є дискусій-

ним. 

Цілі. Метою даного огляду було визначити переваги 

й недоліки андрогенів для лікування анемії в дорослих 

пацієнтів із ХХН. 

Методи. Пошук проведений у CENTRAL, Кокра-

нівському нирковому реєстрі, базі даних Китайської 

біомедицини (CBM), CNKI, VIP і літературних поси-

ланнях статей без обмеження мови. Найостанніший 

пошук датований серпнем 2014 року. 

report from China resurrected the interest for tonsil-

lectomy in IgAN since, for the first time, it was asso-

ciated with a better outcome at long-term follow-up 

[9]. In a retrospective analysis of 118 patients, Xie et 

al. reported a significant effect of tonsillectomy on 

survival from dialysis.

Here, the scientific conflict about the benefits of 

tonsillectomy between Western and Oriental coun-

tries began. While in Europe some retrospective 

analyses of single centres showed negative results [10, 

11], some reports from Japan showed a benefit of ton-

sillectomy, particularly when associated with steroid 

therapy versus steroid therapy alone [12–14]. A ben-

efit of tonsillectomy was claimed in IgAN recurrent 

in grafted kidneys while receiving a standard immu-

nosuppressive regimen [15].

Due to these conflicting reports, the KDIGO 

clinical practice guideline did not recommend tonsil-

lectomy as a therapeutic approach for IgAN [16].

A recent randomized controlled trial (RCT) in-

cluding 72 cases of IgAN randomized to receive 

methylprednisone pulses alone or in association with 

tonsillectomy and followed for over one year showed 

some positive effects in reducing proteinuria [17]. 

However, this RCT did not provide data on the ben-

efits on renal function decline and a longer follow-up 

is needed.

The differences between the European and Amer-

ican perception that tonsillectomy is an old-fash-

ioned story for treatment of all cases of IgAN, which 

should be limited to those cases where there is a focal 

infection with a clear indication from the ENT spe-

cialist, is in clear disagreement with the common in-

dication given in Asia to perform tonsillectomy with 

a diagnosis of IgAN per se.

Is tonsillectomy an Eastern therapy, valid in Ja-

pan and China but negligible in the USA and Eu-

rope? Could it be possible to find a different concilia-

tory option?

Yang Q., Abudou M., Xie X.S. et al. Androgens for 
the anaemia of chronic kidney disease in adults // 
Cochrane Database Syst. Rev. — 2014 Oct 9. — 
10. — CD006881. (Review) PMID: 25300168

Background. Anaemia occurs when blood con-

tains fewer red blood cells and lower haemoglobin 

levels than normal, and is a common complication 

among adults with chronic kidney disease (CKD). 

Although a number of approaches are applied to cor-

rect anaemia in adults with CKD, the use of androgen 

therapy is controversial.

Objectives. The aim of this review was to deter-

mine the benefits and harms of androgens for the 

treatment of anaemia in adult patients with CKD. 

Methods. We searched CENTRAL, the Cochrane 

Renal Group`s Specialised Register, the Chinese Bio-

medicine Database (CBM), CNKI, VIP and reference 

lists of articles without language restriction. The most 

recent search was conducted in August 2014.
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Критерії відбору. Всі рандомізовані контрольовані 

дослідження, що оцінювали використання андрогенів 

для лікування анемії як ускладнення ХХН у дорослих, 

були включені в наведений аналіз. 

Збір та аналіз даних. Два автори незалежно обирали 

дані й оцінювали ризик зсуву у включених досліджен-

нях. Метааналіз проводили з використанням віднос-

ного ризику (ВР) для дихотомічних фіналів і середньої 

різниці (СР) для безперервних результатів із 95% дові-

рчим інтервалом (ДІ). 

Основні результати. Відібрано вісім досліджень, 

у яких наведено дані від 181 учасника. Якість дослі-

джень оцінювали як середню в шести дослідженнях, 

одне було низької якості і одне — високої. Невелика 

кількість включених досліджень і мала кількість учас-

ників негативно вплинули на загальну якість доказів. 

Ми виявили обмежену кількість доказів (1 досліджен-

ня, 24 учасники), яка вказувала, що оксиметолон може 

збільшити гемоглобін (СР 1,90 г/дл, 95% ДІ 1,66–2,14), 

гематокрит (СР 27,10 %, 95% ДІ 26,49–27,71), змінити 

рівні альбуміну (СР 4,91 г/л, 95% ДІ 3,69–6,13), ала-

нінамінотрансферази (АЛТ) (СР 54,50 Од/л, 95% ДІ 

43,94–65,06) і аспартатамінотрансферази (АСТ) (СР 

47,33 Од/л, 95% ДІ 37,69–56,97); також знизити ліпо-

протеїни високої щільності (ЛПВЩ) (СР –15,66 мг/дл, 

95% ДІ від –24,84 до –6,48). Ми також виявили, що по-

рівняно з застосуванням лише еритропоетину нандро-

лону деканоат з еритропоетином може збільшити гема-

токрит (3 дослідження, 73 учасники: СР 2,54 %, 95% ДІ 

0,96–4,12).

Порівняно з еритропоетином (1 дослідження, 27 

учасників) обмежений обсяг даних свідчив, що нан-

дролону деканоат може збільшити рівень загального 

білка плазми (СР 0,40 г/л, 95% ДІ 0,13–0,67), альбумі-

ну (СР 0,20 г/л, 95% ДІ 0,01–0,39) і трансферину (СР 

45,00 мг/дл, 95% ДІ 12,61–77,39). Порівняно з відсут-

ністю терапії (залишені нирки) були знайдені докази, 

що нандролону деканоат може збільшити рівень гемо-

глобіну (2 дослідження, 33 учасники: СР 1,04 г/дл, 95% 

ДІ 0,66–1,41) і гематокриту (1 дослідження, 24 учасни-

ки: СР 3,70 %, 95% ДІ 0,68–6,72). Порівняно з відсут-

ністю терапії (видалені нирки) були знайдені докази 

(1 дослідження, 5 учасників), що нандролону деканоат 

може збільшити рівень гемоглобіну (СР 1,30 г/дл, 95% 

ДІ 0,57–2,03), але нандролону деканоат не збільшував 

гематокрит (СР 2,00 %, 95% ДІ від –0,85 до 4,85). Од-

нак оксиметолон не призводив до зниження азоту се-

човини крові, креатиніну сироватки, холестерину або 

тригліцеридів; проте збільшував загальний білок плаз-

ми, преальбуміни або трансферин. Жодних доказів на 

користь того, що нандролону деканоат підвищує рівень 

преальбуміну або зменшує показник азоту сечовини, 

креатиніну сироватки, АСТ, АЛТ, холестерину, триглі-

церидів, ЛПВЩ або ліпопротеїнів низької щільності, 

не було знайдено. Про небажані події, пов’язані з тера-

пією андрогенами, повідомляли нечасто. 

Висновки авторів. Ми не знайшли достатніх доказів 

для підтвердження того, що використання андрогенів для 

дорослих з анемією, яка пов’язана з ХХН, є успішним.  

Selection criteria. All randomised controlled tri-

als (RCTs) that assessed the use of androgens for 

treating anaemia of CKD in adults were eligible for 

inclusion.

Data collection and analysis. Two authors inde-

pendently extracted data and assessed risk of bias in 

the included studies. Meta-analyses were performed 

using relative risk (RR) for dichotomous outcomes 

and mean differences (MD) for continuous out-

comes, with 95% confidence intervals (CI).

Main results. We included eight studies that re-

ported data from 181 participants. Study quality 

was assessed as moderate in six studies, one was low 

quality, and one was high quality. The small num-

ber of included studies, and low participant num-

bers adversely influenced evidence quality overall. 

We found limited evidence (1 study, 24 participants) 

to indicate that oxymetholone can increase haemo-

globin (Hb) (MD 1.90 g/dL, 95% CI 1.66 to 2.14), 

haematocrit (HCT) (MD 27.10%, 95% CI 26.49 to 

27.71), change in albumin (MD 4.91 g/L, 95% CI 

3.69 to 6.13), alanine aminotransferase (ALT) (MD 

54.50 U/L, 95% CI 43.94 to 65.06), and aspartate 

aminotransferase (AST) (MD 47.33 U/L, 95% CI 

37.69 to 56.97); and decrease high-density lipopro-

tein (HDL) (MD –15.66 mg/dL, 95% CI –24.84 to 

–6.48). We also found that compared with erythro-

poietin alone, nandrolone decanoate plus erythro-

poietin may increase HCT (3 studies, 73 participants: 

MD 2.54 %, 95% Cl 0.96 to 4.12). 

Compared with erythropoietin (1 study, 27 par-

ticipants), limited evidence was found to suggest 

that nandrolone decanoate can increase plasma 

total protein (MD 0.40 g/L, 95% CI 0.13 to 0.67), 

albumin (MD 0.20 g/L, 95% CI 0.01 to 0.39), and 

transferrin (MD 45.00 mg/dL, 95% CI 12.61 to 

77.39) levels. Compared with no therapy (remnant 

kidney), evidence was found to suggest that nandro-

lone decanoate can increase Hb (2 studies, 33 par-

ticipants: MD 1.04 g/dL, 95% CI 0.66 to 1.41) and 

HCT (1 study, 24 participants: MD 3.70 %, 95% CI 

0.68 to 6.72). Compared with no therapy (aneph-

ric), evidence was found (1 study, 5 participants) to 

suggest that nandrolone decanoate can increase Hb 

(MD 1.30 g/dL, 95% CI 0.57 to 2.03), but nandro-

lone decanoate did not increase HCT (MD 2.00 %, 

95% CI –0.85 to 4.85).However, oxymetholone was 

not found to reduce blood urea nitrogen (BUN), se-

rum creatinine (SCr), cholesterol, or triglycerides; 

or increase plasma total protein, prealbumin, or 

transferrin. No evidence was found to indicate that 

nandrolone decanoate increased prealbumin or de-

creased BUN, SCr, AST, ALT, cholesterol, triglyc-

erides, HDL or low-density lipoprotein (LDL). Ad-

verse events associated with androgen therapy were 

reported infrequently.

Authors’ conclusions. We found insufficient evi-

dence to confirm that use of androgens for adults with 

CKD-related anaemia is beneficial.  
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Äëÿ íàøèõ ïàö³ºíò³â
For Our Patients

Надмірне вживання алкоголю шкодить суди-

нам. Найбільша мілкосудинна система людини 

знаходиться в нирках. Це є однією з причин, чому 

хронічну хворобу нирок (ХХН) за ризиком для 

здоров’я прирівнюють до захворювань судин сер-

ця, ішемічної хвороби серця. Останні Європей-

ські рекомендації з лікування гіпертензії (ESH/

ESC, 2014) радять бути помірними у споживанні 

алкоголю, а саме вживати до 20–30 г етанолу на 

день для чоловіків та до 10–20 г етанолу на день 

для жінок. 

Одна з найвідоміших програм для навчання лі-

карів Medscape у розділі «Нефрологія» нещодавно 

помістила такі рекомендації з особистої поведінки 

для здоров’я: 

— Слідкуйте за своїм споживанням алкоголю 

(«знаю свою дозу»). Це схоже на те, що кожна люди-

на повинна знати свій рівень кров’яного тиску, хо-

лестерину або споживання калорій. А для пацієнта 

із ХХН — свій рівень креатиніну крові (швидкості 

клубочкової фільтрації), сечової кислоти крові і біл-

ка сечі. 

— Споживання алкоголю: до 20 г на день для чо-

ловіків і 15 г на день для жінок.

— Менше означає більше: зменшення спожи-

вання алкоголю призводить до підвищення якості 

здоров’я і довголіття. 

— Візьміть вихідний день для алкоголю. Від-

мова від вживання алкоголю протягом 1–2 днів на 

тиждень може допомогти печінці відновитися від 

наслідків алкоголю і знизити ризик виникнення 

ускладнень при хворобах печінки.

Відомо, що одним із факторів, що відзначає 

шкідливість алкоголю, є судинозвужувальний 

ефект. Тобто вищевказані дози алкоголю виклика-

ють лише розширення судин, більші — їх звуження 

та шкідливі наслідки для будь-яких органів (нирки, 

серце, підшлункова залоза, очі, головний мозок). 

Проте деякі види алкоголю навіть у малих дозах ви-

кликають набряки на кінцівках або під очима. Це 

пов’язано з різним впливом речовин, що входять 

до алкоголю (залежно від виду алкоголю — шам-

панське, пиво тощо), на судини. Один сорт пива 

викликає набряки, інший — ні. Якщо проводити 

аналогію з препаратами, що знижують підвищений 

артеріальний тиск і можуть викликати периферичні 

набряки (наприклад, амлодипін) і тому обмежено 

рекомендовані при ХХН, таким же чином рекомен-

дується і підбирати алкоголь. Тому ще одна порада: 

вибирайте алкоголь індивідуально, щоб навіть його 

малі дози не викликали набряків.

І насамкінець про червоне і біле вино. Вважаєть-

ся, що червоне вино є корисним для серця і судин. 

З його компонентів навіть роблять фармацевтичні 

продукти для людей. Проте добре відомо, що біле 

вино гальмує активність ренін-ангіотензинової сис-

теми, яка провокує прогресування ХХН (і має висо-

ку активність у молодих людей, які не віддають пе-

ревагу червоному вину на противагу зрілим людям). 

Тому, вибираючи вино, більше прислухайтесь до 

потреб і смаку. 

Ñïèñîê ë³òåðàòóðè
1. http://www.medscape.com/viewarticle/824237_5

ÏÀÌ’ßÒÊÀ ÏÀÖ²ªÍÒÓ: 
×È ÌÎÆÍÀ ÂÆÈÂÀÒÈ ÀËÊÎÃÎËÜ ÏÐÈ ÕÕÍ ² ÑÊ²ËÜÊÈ?
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• Донецк, 83003, пр. Ильича, 16, ДонНМУ им. М. Горького, корпус 1 (морфологический).

Телефоны: +380 (62) 213-03-72, +380 (95) 385-61-45.
• Киев, 04112, ул. Дорогожицкая, 9, НМАПО им. П.Л. Шупика.

Телефоны: +380 (44) 353-72-45, +380 (99) 095-24-94, +380 (98) 761-70-10.
Для приобретения книг наложенным платежом 

звоните по тел. +380 (44) 223-27-42.
Подробнее о книгах на сайте WWW.BOOKVAMED.COM.UA

«Медицинская книга»

НЕФРОЛОГИЯ

Н04004
Актуальные проблемы нефрологии: учебно-метод. пособие/В.В.Скворцов, А.В.Тумаренко. — 
160 с.

31,00

Н04019
Анализы при болезнях почек и мочевыводящих путей: расшифровываем сами (2-е изд.) / 
Е.Н. Панкова. — 64 с.

25,00

Н04047
Анемия при хронической болезни почек: руководство / Давыдкин И.Л., Шутов А.М., Ромаше-
ва Е.П. и др. — 64 с.

66,00

Н04020 Берегите почки! Рекомендации нефролога / Л.Г. Узунян. — 128 с. 32,00

Н04023 Воспалительные заболевания почек / Б.И. Шулутко. — 256 с. 61,00

Н04029 Все тайны энуреза / И.М. Османов, Е.И. Черноруцкая. — 192 с. 32,00

Н04039 Гидронефроз: руководство / Под ред. П.В. Глыбочко, Ю.Г. Аляева. — 208 с. 317,00

Н04017 Детская нефрология / Под ред. Н. Сигела. 280,00

Н04010 Детская нефрология. Синдромный подход / Э.К. Петросян. — 192 с. 146,00

Н04046
Детская нефрология: практическое руководство / Под ред. Э. Лойманна, А.Н. Цыгина, 
А.А. Саркисяна. — 400 с.

253,00

Н04035
Диагностика и лечение болезней почек: руководство / Мухин Н.А., Тареева И.Е., Шилов Е.М., 
Козловская Л.В. — 384 с.

335,00

Н04024
Диагностика и лечение нефротического синдрома у детей: Руководство для врачей / М.С. Иг-
натова, О.В.Шатохина. — 288 с.

168,00

Н04025 Диализный альманах / Е.А. Стецюк. — 340 с. 91,00

Н04031
Дизурический синдром у женщин. Диагностика и лечение: руководство / Неймарк А.И., Ней-
марк Б.А., Кондратьева Ю.С. — 256 с.

236,00
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Н04028 Клиническая нефрология. Руководство / М.М. Батюшин, П.Е. Повилайтите. — 656 с. 364,00

Н04045 Клинический диализ / Ахмад Сугейл. 353,00

Н04027
Лекции по нефрологии. Диабетическая болезнь почек. Гипертензивная нефропатия. Хрони-
ческая почечная недостаточность / Д.Д. Иванов. — 200 с.

110,00

Н04021 Лечение болезней почек. Новейший справочник / И.И. Зиберман. — 208 с. 43,00

Н04022 Лечение почек диетами и травами (5-е изд.) / Л.В. Николайчук, Е.С.Козюк, И.В.Ревина. — 256 с. 46,00

Н04041 Лечение почечной недостаточности / Николаев А.Ю. 336,00

Н04042
Мочекаменная болезнь. Вопросы лечения и реабилитации: руководство / Неймарк А.И., 
Неймарк Б.А., Каблова И.В. — 224 с.

261,00

Н04053 Мочекаменная болезнь. Руководство для врачей / И.С.Колпаков. — 368 с. 387,00

Н04032
Мочекаменная болезнь. Современные методы диагностики и лечения: руководство / Аля-
ев Ю.Г., Газимиев М.А., Руденко В.И. и др. — 224 с.

216,00

Н04013
Наглядная нефрология: учебное пособие для вузов / Крис А. О'Каллагхан. Перевод с англ. 
Под ред. Е.М. Шилова. — 128 с.

175,00

Н04026 Нефрология и урология: Учеб.пособие / А.С. Чиж, В.С. Пилотович, В.Г. Колб. — 464 с. 49,00

Н04007 Нефрология. Ключи к трудному диагнозу / М.М. Батюшин. 56,00

Н04003

Нефрология. Практическое руководство: Учебное пособие / Ю.И.Гринштейн, М.М.Петрова, 
В.В. Кусаев, Н.В. Топольская, В.В. Шабалин, Т.Д. Верещагина, С.В. Ивлиев, И.В. Романова. — 
176 с.

25,00

Н04037
Нефрология. Ревматология: учебник / Под ред. Н.А. Буна, Н.Р. Колледжа, Б.Р. Уолкера, 
Д.А.А. Хантера. — 240 с.

446,00

Н04018 Нефрология: главные аспекты. - 2-е изд., перераб. / В.М. Мавродий. — 64 с. 35,00

Н04016 Нефрология: национальное руководство (книга + CD-диск) / Под ред. Н.А. Мухина. — 720 с. 825,00

Н04030 Нефрология: учебное пособие / М.А. Осадчук, С.Ф. Усик, А.М. Осадчук. — 168 с. 142,00

Н04036
Нефрология: учебное пособие для послевузовского образования (2-е изд., испр. и доп.) / Под 
ред. Е.М. Шилова. — 696 с.

475,00

Н04011
Нефрология: учебное пособие для послевузовского образования.- 2 изд., испр. и доп. (книга 
+ CD-диск) / Под ред. Е.М. Шилова. — 696 с.

321,00

Н04043
Нефрологія в практиці сімейного лікаря. Навчально-методичний посібник (2-ге вид., пере-
робл.) / Іванов Д.Д., Корж О.М. — 400 с.

252,00

Н04051
Нефрологія в практиці сімейного лікаря. Навчально-методичний посібник (3-тє вид., пере-
робл.), мягкий переплет / Іванов Д.Д., Корж О.М. — 460 с.

200,00

Н04052
Нефрологія в практиці сімейного лікаря. Навчально-методичний посібник (3-тє вид., пере-
робл.), твердый переплет / Іванов Д.Д., Корж О.М. — 464 с.

280,00

Н04054 Нефрологія. Національний підручник / Пирог Л.А., Иванов Д.Д. — 315 с. 320,00

Н04034 Основи нефрології / За ред. М.О. Колесника. — 380 с. 45,00

Н04012 Острая почечная недостаточность: руководство / В.М.Ермоленко, А.Ю. Николаев. — 240 с. 189,00

Н04008 Патогенез пиелонефрита / Ю.М. Есилевский. 193,00

Н04005 Патогенез хронического обструктивного пиелонефрита у детей и подростков / С.П. Яцык. — 176 с. 111,00

Н04006 Почечная колика. Руководство для врачей / Л.Е. Белый. — 256 с. 125,00

Н04049 Почечная недостаточность и заместительная терапия / Блэйкли С. 705,00

Н04050 Почечные осложнения сахарного диабета / Довлатян А. 222,00

Н04014
Рациональная фармакотерапия в нефрологии. Compendium / Под общ. ред. Н.А. Мухина, 
Л.В. Козловской, Е.М. Шилова. — 640 с.

204,00

Н04015
Рациональная фармакотерапия в нефрологии: Руководство для практикующих врачей / 
Н.А. Мухин, Л.В.Козловская, Е.М.Шилов. — 896 с.

292,00

Н04038 Руководство по нефрологии (6-е изд.) / Под ред. Роберта В. Шрайера. — 560 с. 275,00
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Н04040 Руководство по нефрологии / Под ред. А.И. Дядыка, Е.А. Дядык. — 600 с. 200,00

Н04044
Стандарти нефрологічної допомоги: клінічна настанова, медичний стандарт та протоколи 
лікування методом гемодіалізу / За редакцією професора М.О. Колесника. — 180 с.

99,00

Н04048 Трансплантация почки: руководство / Под ред. Я.Г. Мойсюка. — 848 с. 743,00

Н04009
Хроническая болезнь почек. Место нестероидных противовоспалительных препаратов / 
М.М. Батюшин. 

116,00

Н04033
Хроническая болезнь почек. Методы заместительной почечной терапии / В.С.Пилотович, 
О.В. Калачик. — 276 с.

339,00

Н04001
Эндотелиальная дисфункция при гломерулонефрите /О.В.Синяченко, С.В.Зяблицев, П.А. Чер-
нобривцев. — 152 с.

25,00

УРОЛОГИЯ

У01005 Амбулаторно-поликлиническая андрология / А.В. Сагалов. 77,00

У01043 Андрология / Тиктинский О.Л., Калинина С.Н. 300,00

У01055
Атлас лапароскопических реконструктивных операций в урологии + DVD-5 / М. Рамалин-
гам. — 552 с.

998,00

У01023 Атлас по детской урологии / Т.Н. Куликова. — 160 с. 292,00

У01051 Биопсия предстательной железы: руководство / Пушкарь Д.Ю., Говоров А.В. — 208 с. 165,00

У01024 Болезни предстательной железы / Под ред. Ю.Г. Аляева. — 240 с. 175,00

У01019 Важнейшие проблемы урологии (учебное пособие) / В.М. Мирошников. 84,00

У01025
Возрастной андрогенный дефицит и эректильная дисфункция: монография / А.Л. Верткин. — 
176 с.

105,00

У01018 Возрастной андрогенный дефицит у мужчин / И.И. Дедов, С.Ю. Калинченко. 451,00

У01006
Воспалительные заболевания органов мочевой системы. Актуальные вопросы: учебное по-
собие для врачей / О.Б. Лоран. — 88 с.

61,00

У01007
Гиперактивный мочевой пузырь у женщин репродуктивного, пери- и менопаузального перио-
да / Л.В. Аккер. — 176 с.

70,00

У01026 Детская урология: руководство для врачей / А.Г. Пугачев. — 832 с. 438,00

У01020 Диагностика и лечение локализованного рака предстательной железы / Д.Ю. Пушкарь. 354,00

У01044 Диагностика эректильной дисфункции / Б.Е.Шахов. 149,00

У01030 Диагностика эректильной дисфункции. Клиническое руководство / О.Б. Жуков. — 184 с. 182,00

У01052
Дистанционная литотрипсия в лечении мочекаменной болезни: Монография / 
М.К.Терещенко. — 96 с.

40,00

У01027 Заболевания мочеполовых органов / Под общ. ред. Ю.Г. Аляева. — 120 с. 101,00

У01008 Избранные лекции по урологии / Н.А. Лопаткин. — 576 с. 970,00

У01050
Клиническая андрология: руководство / Под ред. В.Б. Шилла, Ф. Комхаира, Т. Харгрива. — 
800 с.

1247,00

У01009
Консервативное лечение мочекаменной болезни. Пособие для врачей / И.С. Колпаков. — 
148 с.

77,00

У01059 Лапароскопические ретроперитонеальные операции в урологии / З.А.Кадыров. — 184 с. 277,00

У01031 Малоинвазивная хирургия мужских половых органов / Д.Г. Курбатов, В.В.Щетинин. — 92 с. 50,00

У01010 Множественные обструкции мочевых путей у детей / С.Н. Зоркин. — 144 с. 103,00

У01011
Мочевой синдром: дифференциальная диагностика и лечение: Учебное пособие / И.Н. Бока-
рев. — 208 с.

103,00

У01066
Мочекаменная болезнь: клинико-биохимические аспекты патогенеза, диагностики и лече-
ния / Кадыров З.А. 

96,00

У01012 Мужские болезни, книга 1 / А.А. Камалов. — 320 с. 203,00

У01038 Нарушения мочеиспускания: руководство / Гаджиева З.К. — 176 с. 163,00
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Весь ассортимент магазина медицинской книги БУКВАМЕД 
на сайте: http://bookvamed.com.ua

У01058 Недержание мочи у женщин: руководство / Неймарк А.И., Раздорская М.В. — 128 с. 158,00

У01048 Неотложная урология / Белый Л.Е. 188,00

У01061 Онкоурология / Дж.П.Рич. — 896 с. 711,00

У01013
Осложнения в лапароскопической урологии и их профилактика: Руководство для урологов и 
эндохирургов / В.Е. Шульц. — 112 с.

53,00

У01040 Практическая андрология / С.Ю. Калинченко, И.А. Тюзиков. 450,00

У01021 Простатит / П.А. Щеплев. 129,00

У01039 Простатит. Диагностика и лечение: руководство / Кульчавеня Е.В., Неймарк А.И. — 256 с. 140,00

У01032 Простатическая интраэпителиальная неоплазия / Е.Б. Мазо. 25,00

У01037 Радикальная простатэктомия (3-е изд., без изменений) / Д.Ю.Пушкарь. — 280 с. 308,00

У01057 Радикальная простатэктомия / Д.Ю.Пушкарь. — 280 с. 686,00

У01028 Расстройства мочеиспускания / Ю.Г. Аляев, В.А. Григорян, З.К. Гаджиева. — 208 с. 58,00

У01029
Рациональная фармакотерапия в урологии: Сompendium / Под общ. ред. Н.А. Лопаткина, 
Т.С. Перепановой. — 464 с.

117,00

У01022 Реография органов мочеполовой системы / Ю.М. Есилевский. 129,00

У01004 Решение урологических проблем у пожилых людей. — 112 с. 25,00

У01002 Руководство по детской и подростковой андрологии / В.Е. Мирский, С.В. Рищук. 192,00

У01064
Сложные и комбинированные формы недержания мочи у женщин: этиология, патогенез, 
принципы диагностики. Пособие для врачей / Е.И.Русина. — 48 с.

36,00

У01041 Стриктуры уретры у мужчин. Реконструктивно-восстановительная хирургия / М.И. Коган. 339,00

У01060 Травма органов мочеполовой системы / Довлатян А. — 280 с. 120,00

У01033 Травма органов мочеполовой системы / З.С. Вайнберг. — 236 с. 245,00

У01003 Туберкулез мочеполовой системы / В.Н. Ткачук, Р.К. Ягафарова, С.Х. Аль-Шукри. 25,00

У01034 Урогинекология / Н.А. Нечипоренко, М.В.Кажина, В.В.Спас. — 208 с. 53,00

У01035
Уродинамические аспекты недержания мочи при перенапряжении у женщин / Г.А. Савицкий, 
А.Г. Савицкий, В.Ф. Беженарь. — 240 с.

96,00

У01062 Урология. Клинические рекомендации (2-е изд., перераб.) / Под ред. Н.А. Лопаткина. — 416 с. 275,00

У01049
Урология. Схемы лечения: справочник (2-е изд., испр. и доп.) / Под ред. Н.А. Лопаткина, 
Т.С. Перепановой. — 144 с.

90,00

У01015 Урология. Учебник для студентов медицинских вузов / Ю.Г. Аляев. — 640 с. 277,00

У01016 Урология. Учебник. Гриф УМО для среднего проф. обр. / А.Г. Пугачев. — 248 с. 107,00

У01045 Урология: клинические рекомендации / Под ред. Н.А. Лопаткина. — 368 с. 154,00

У01046 Урология: национальное руководство / Под ред. Н.А. Лопаткина. — 1024 с. 1344,00

У01054 Урология: национальное руководство, краткое издание / Под ред. Н.А. Лопаткина. — 608 с. 462,00

У01042
Урология: учебник (7-е изд., перераб. и доп.) / Лопаткин Н.А., Камалов А.А., Аполихин О.И. 
и др. — 816 с.

702,00

У01056 Урология: учебник / Комяков Б.К. — 464 с. 663,00

У01047 Урологія. Діючі протоколи надання медичної допомоги / За ред. С.П. Пасєчнікова. — 626 с. 99,00

У01065 Урологія. Підручник для ВМНЗ IV р.а. / Пасєчніков С. П. — 432 с. 250,00

У01053 Урологія: Підручник для мед. ВНЗ ІV р.а. Затверджено МОЗ / Возіанов О.Ф. та ін. — 664 с. 360,00

У01063 Функциональная урология и уродинамика: монография / Пушкарь Д.Ю., Касян Г.Р. — 376 с. 495,00

У01017 Эректильная дисфункция (2-е изд., перераб. и доп.) / Е.Б.Мазо. — 240 с. 148,00

У01036 Эфферентная и квантовая терапия в урологии / А.И. Неймарк, Б.А.Неймарк. — 232 с. 36,00
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ДОРОГИЕ ЧИТАТЕЛИ!

Мы планируем дальнейшее освещение разносторонней информации на страницах жур-

нала «Почки» при вашем непосредственном участии. Чтобы журнал был более полезным, 

профессиональным, интересным и касался различных вопросов кардиологии и смежных 

дисциплин, просим заполнить предлагаемую   анкету и отправить в редакцию по адре-

су: 04107, г. Киев, а/я 74,   редакция журнала «Почки». Тел./факс: +380(44)223-27-42. 

E-mail: medredactor@i.ua. Постараемся учесть все ваши предложения,  замечания и поже-

лания.
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1. Ô.È.Î.

Ìåñòî ðàáîòû  
 
äîëæíîñòü 

êâàëèôèêàöèîííàÿ êàòåãîðèÿ     ñòàæ ðàáîòû
 
ó÷åíàÿ ñòåïåíü 

2. Óêàæèòå íîìåðà ñòðàíèö (èëè íàçâàíèÿ ìàòåðèàëîâ), çàèíòåðåñîâàâøèõ 
Âàñ â ýòîì íîìåðå 

3. Óêàæèòå íîìåðà ñòðàíèö (èëè íàçâàíèÿ ìàòåðèàëîâ), íå èíòåðåñíûõ, 
ïî Âàøåìó ìíåíèþ

4. Âàøà îöåíêà ýòîãî íîìåðà ïî ïÿòèáàëëüíîé øêàëå 
(1 — ñîâñåì íå ïîíðàâèëîñü, à 5 — î÷åíü ïîíðàâèëîñü)   

  1   2   3   4   5

5. Î ÷åì áû Âàì õîòåëîñü ïðî÷èòàòü â ñëåäóþùèõ íîìåðàõ, êàêèå íîâûå 
ðóáðèêè Âû õîòåëè áû âèäåòü?

¹ 4 (10), 2014
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