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трата в объеме 54 мл. В динамике выявлен синдром 
сгущения желчи (прямая фракция билирубина 
82 мкмоль/л) и к терапии добавлена урсодезоксихо-
левая кислота (урсором). С четвертых суток жизни но-
ворожденного отмечено стойкое снижение уровня 
билирубина (общий билирубин 101 мкмоль/л, прямая 
фракция 45 мкмоль/л) в крови при адекватном уров-
не гемоглобина (141 г/л). В дальнейшем состояние 
с выраженной положительной динамикой.

Ребенок был переведен в специализированное 
педиатрическое отделение РНПЦ «Мать и дитя» с диа-
гнозом:

Основной: гемолитическая болезнь плода и ново-
рожденного, изоиммунная несовместимость крови 
по антигену Е системы резус, желтушно-анемическая 
форма, тяжелое течение.

Осложнения: ДН I ст (купир.). Гепатоспленомега-
лия. Тромбоцитопения (купир.). Синдром сгущения 
желчи. Перинатальное нарушение функции ЦНС 1-2 ст, 
острый период, синдром угнетения.

Сопутствующий: морфо-функциональная незре-
лость, обусловленная укороченным сроком гестации. 
Высокая группа риска по анемии.

Выводы

1. Таким образом, появились новые возможно-
сти по проведению иммунногематологического об-
следования: выявление антител к антигенам эритро-
цитов и установление их специфичности с помощью 
идентификационных карт, а такэже возможность 
уточнения фенотипа эритроцитов матери и ребенка. 
Что позволило всех без исключения женщин на ран-
них сроках беременности не зависимо от их АВО 
и Rh принадлежности обследовать на наличие антиэ-
ритроцитарных антител. Данные обследования вы-
полняются в ГУ «Республиканский научно-практиче-

ский центр трансфузиологии и медицинских биотех-
нологий». 

2. На современном этапе частота проявлений 
гемолитической болезни новорожденных по резус 
анти-Rh0 (D) антигену значительно снизила благодаря 
проведению анти резус Rh0 (D) иммунопрофилактики. 
Однако современные методы исследования позволя-
ют диагностировать несовместимость крови матери 
и плода по другим эритроцитарным антигенам раз-
ных систем группы крови. По данным зарубежной ли-
тературы частота встречаемости ГБН по другим эри-
троцитарным антигенам значительно возросла.

3. Современные иммунногематологические 
биотехнологии позволили в данном клиническом слу-
чае своевременно в антенатальном периоде прове-
сти диагностику сенсибилизации женщины по эри-
троцитарным антигенам и типировать фенотип эри-
троцитов матери и ребенка. Что дало возможность 
провести лабораторно-диагностические тесты при 
рождении ребенка, поставить диагноз и провести па-
тогенетическую терапию.
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CAKUT-синдром (congenital anomalies of the kidney and urinary tract) является сложной 
проблемой у пациентов детского возраста, что требует кооперации специалистов различ-
ных профилей: педиатров, нефрологов, урологов и генетиков. Частота данной патологии 
составляет 3–6 случаев на 1000 новорожденных. В данной статье представлены основные 
патологии, составляющие CAKUT-синдром; клинические, лабораторные, инструменталь-
ные и генетические методы диагностики. 

Проведен ретроспективный анализ 7893 историй болезни пациентов впервые госпитали-
зированных в нефрологическое и урологическое отделения 2-й городской детской клиниче-
ской больницы города Минска с 1 января 2014 года по 31 декабря 2016 года. Частота CAKUT-
синдрома составила 6,6%, а наиболее частой патологией выступали гипоплазия почек на 
фоне пузырно-мочеточникового рефлюкса (59%).
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Представлен клинический случай ребенка с CAKUT-синдромом, ассоциированным с па-
тологией опорно-двигательного аппарата, сердечно-сосудистой и центральной нервной си-
стем. 

Ключевые слова: CAKUT-синдром, дети.
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CAKUT-SYNDROME IN CHILDREN

CAKUT-syndrome (congenital anomalies of the kidney and urinary tract) is serious problem in 
children, it’s strongly requires cooperation between specialists of different profiles: pediatricians, 
nephrologists, urologist and genetics. Frequency of this syndrome is 3–6 cases per 1000 newborns. 
This aticale presents structure, instrumental and laboratory methods of diagnostic, also genetic 
markers of CAKUT-syndrome.

We made retrospective analysis of 7893 medical histories of patients who were hospitalized first 
time in departures of nephrology and urology in Minsk 2nd city children hospital from 1st January 
2014 until 31th December 2016. Frequency of patients with CAKUT-syndrome was 6,6 %. The most 
frequently combined anomalies of the kidney and urinary tract were kidney hypoplasia and vesico-
ureteral reflux (59%).

We present clinical case of child with CAKUT-syndrome associated with pathology of the mus-
culoskeletal, cardiovascular and central nervous systems.

Key words: CAKUT-syndrome, children, retrospective analysis.

CAKUT-синдром (congenital anomalies of the kid-
ney and urinary tract) включает в себя сочетан-

ные аномалии почек и мочевых путей [1–3] (таблица 1). 
Данный синдром является сложной проблемой у паци-
ентов детского возраста и в процессе лечения требует 
кооперации врачей различных специальностей. В об-
щем числе поражений аномалии развития органов мо-
чевой системы составляют в среднем 25% от общего 
числа всех генетических пороков, диагностируемых 
внутриутробно. Впервые термин CAKUT-синдром был 
предложен в 1998 году E. Yerkes и H. Nishimura [4]. 
В своем исследовании авторы описали влияние ангио-
тензина в формировании врожденных аномалии почек 
и мочевого тракта у мышей и у человека. [1, 4]. Частота 
данного синдрома составляет 3-6 случаев на 1000 но-
ворожденных. [5] Проведенные исследования J. R. In-
gelfinger et al. (2016 г.) указывают, что в этиологии ХБП 
у детей CAKUT-синдром составляет 48–59% случаев, 
а у пациентов с терминальной стадией почечной недо-

статочности 34–43% случаев.[6] Важно отметить, что 
в результате тесной эмбриогенетической связи моче-
вой и половой систем человека аномалии развития ор-
ганов мочевой системы в 33% случаев связаны с по-
роками развития половых органов.

Для полного понимания механизмов развития 
CAKUT синдрома целесообразно проследить разви-
тие почки в эмбриогенезе. 

Внутриутробное развитие человека продолжается 
в среднем 280 суток, в течение которых принято вы-
делять три периода: начальный (1-я нед.), зародыше-
вый (2–8-я нед.), плодный (с 9-й нед. развития до рож-
дения). К концу зародышевого периода завершается 
закладка основных эмбриональных зачатков тканей и 
органов. В процессе эмбриогенеза человека последо-
вательно закладываются три парных выделительных 
органа: передняя почка или предпочка (pronephros), 
первичная почка (mesonephros) и постоянная (оконча-
тельная) почка (metanephros) (рисунок 1). Предпочка 

Таблица 1. Структура CAKUT- синдрома [1–3]

Патология почки Патология мочевых путей

Агенезия почки
Гипоплазия почки
Аплазия почки
Дисплазия почки
Кистозная почка
Аномалии взаимо-
расположения  
почек (подково-
образная, галето-
образная, S- 
и L-образная почка)
Дистопия почки

Пузырно-мочеточниковый рефлюкс
Стеноз лоханочно-мочеточникого 
сегмента
Удвоение собирательной системы
Клапаны задней уретры
Экстрофия мочевого пузыря
Эктопия устья мочеточника
Уретероцеле
Удвоение мочеточников
Мегауретер
Стеноз прилоханочного отдела мо-
четочника

Рисунок 1. Отношения пронефроса, мезонефроса и метанеф-
роса: 1 – канальцы пронефроса, 2 – канальцы мезонефроса, 
3 – метанефрогенная ткань, 4 – индифферентные гонады, 5 – 
клоака, 6 – дивертикул, 7 – парамезонефральные (Мюллеро-
вы) протоки, 8 – мезонефральные (Вольфовы) протоки, 9 – 

яичник, 10 – семенник.
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образуется из передних 8–10 сегментных ножек (не-
фротомов) мезодермы и состоит из эпителиальных 
трубочек, один конец которых слепо замкнут, а дру-
гой конец обращен в сторону сомитов, где канальцы, 
объединяясь, формируют мезонефральный (Воль-
фов) проток. У зародыша человека предпочка не 
функционирует в качестве мочеобразующего органа 
и вскоре после закладки подвергается обратному 
развитию. Мезонефральный проток сохраняется и 
растет в каудальном направлении. 

Первичная почка формируется из большего чис-
ла нефротомов (до 25), расположенных в области ту-
ловища зародыша (рисунок 2). С течением времени 
сегментные ножки отделяются от сомитов и спланх-
нотома и превращаются в слепые канальцы первич-
ной почки. Канальцы растут по направлению к мезо-
нефральному протоку и одним концом сливаются 
с ним. Навстречу к другому концу канальца первич-
ной почки растут сосуды от аорты, которые распада-
ются на капиллярные клубочки. Каналец своим сле-
пым концом обрастает капиллярный клубочек, обра-
зуя капсулу клубочка. Капиллярные клубочки 
и капсулы вместе формируют почечные тельца. Воз-
никший при развитии предпочки мезонефральный 
проток открывается в заднюю кишку. Закладка окон-
чательной почки происходит на 2-м мес. внутриу-
тробного развития, но окончательное ее развитие за-
вершается лишь после рождения ребенка. Эта почка 
образуется из двух источников – мезонефрального 
протока и нефрогенной ткани. Последняя представ-
ляет собой не разделенные на сегментные ножки 
участки мезодермы в каудальной части зародыша.

Рисунок 2. Первичная почка у эмбриона человека 6 недель 
развития

Мезонефральный проток растет по направлению 
к нефрогенному зачатку, и из него в дальнейшем фор-
мируются мочеточник, почечная лоханка с почечными 
чашками, а от последних – возникают выросты, пре-
вращающиеся в собирательные протоки и трубочки. 
Эти трубочки играют роль индуктора при развитии ка-
нальцев в нефрогенном зачатке. Из последнего обра-
зуются скопления клеток, которые превращаются 
в замкнутые пузырьки. Разрастаясь в длину, пузырьки 
превращаются в слепые почечные канальцы, которые 
в процессе роста S-образно изгибаются. При взаимо-
действии стенки канальца, прилежащей к слепому вы-
росту собирательной трубочки, происходит объедине-
ние их просветов. Противоположный слепой конец по-

чечного канальца приобретает вид двуслойной чаши, 
в углубление которой врастает клубочек артериальных 
капилляров. Здесь формируется сосудистый клубочек 
почки, который вместе с капсулой образует почечное 
тельце (рисунок 3). Образовавшись, окончательная 
почка начинает быстро расти и с 3-го мес. оказывает-
ся лежащей выше первичной почки, которая во вто-
рой половине беременности атрофируется. Затем про-
должается период нефрогенеза и после 36-й недели 
гестации почка имеет полный набор нефронов 
(рисунок 4).

Рисунок 3. Формирование по-
чечных телец плода в 4 месяца

Рисунок 4. Формирование по-
чечных телец плода в 8 месяца

Воздействие неблагоприятных факторов на орга-
низм беременной женщины в зародышевый период 
(с 4 по 8 нед.) может привести к агенезии почек и мо-
четочников, эктопии устья мочеточника, образова-
нию дополнительного мочеточника со слепым кон-
цом или слабо развитой почкой.

Воздействие различных неблагоприятных факто-
ров на 9–12 нед. развития может привести к форми-
рованию ретрокавального, ретроилиакального моче-
точника, гетеролокальной дистопии почек и мочеточ-
ников, эктопии устья мочеточников, формированию 
сужений или клапанов различных отделов мочеточни-
ков, недостаточности складок слизистой устья моче-
точников, врожденному недоразвитию или отсут-
ствию мышечного слоя, высокому отхождению моче-
точника от почечной лоханки.

В плодный период (с 13-й недели) возможно фор-
мирование извилистости мочеточника, его изгибов, 
укорочения, удлинения, дисбаланса сократительной 
функции, врожденной недостаточности иннервацион-
ного аппарата и дисплазии мочеточника [7, 8].

Для диагностики CAKUT-синдрома большое зна-
чение имеют как лабораторные, так и инструмен-
тальные методы исследования. Из инструментальных 
методов исследования основными являются УЗИ по-
чек и мочевого пузыря с доплерографией сосудов по-
чек, экскреторная урография, микционная цистогра-
фия, статическая реносцинтиграфия, магнитно-резо-
нансная и компьютерная томографии. Лабораторный 
скрининг выявляет азотемию, гипопротеинемию, ги-
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поальбуминемию, диз элетролитемию в биохимиче-
ском анализе крови; анемию в общем анализе кро-
ви; протенурию в общем анализе мочи [5, 8–11].

На протяжении последнего десятилетия были по-
пытки выявить специфические гены, мутация кото-
рых приводит к развитию CAKUT-синдрома. На дан-
ный момент наиболее вероятной причиной развития 
CAKUT-син дрома является одновременная мутации 
генов PAX2 и EMX2 располагающихся на 10q-хро-
мосоме [12].

CAKUT-синдром может быть связан с более чем 
500 наследственными синдромами ассоциирован-
ными с поражением глаз, сердечно-сосудистой си-
стемы, ЦНС, пищеварительной системы и опорно-
двигательной системы [13, 14].

Проведено ретроспективное исследование исто-
рий болезни пациентов поступивших в Республикан-
ский центр детской нефрологии и урологии на базе 
УЗ «2-я городская детская клиническая больница» 
г. Минска с 1 января 2014 года по 31 декабря 

2016 года. За данный промежуток времени впервые 
были госпитализированные в профильные отделения 
7893 пациента, CAKUT- синдром выявлен у 518 паци-
ентов (6,6%) [таблица 2, 3]. Пузырно-мочеточнико-
вый рефлюкс и гипоплазия почки наиболее частое 
сочетание пороков (307 случаев, 59%). Пузырно-мо-
четочниковый рефлюкс и различные аномалии моче-
вой системы и почки выявлен в 422 случаях (81%), 
гипоплазия почки и различные аномалии выявлены 
в 456 случаях (88%), мегауретер диагностирован 
в 107 случаях ( 20%), а клапаны задней уретры в со-
четании с различными аномалиями в 99 случаях 
(19%). В возрасте от 1 до 3 лет у мальчиков CAKUT-
синдром был выявлен наиболее часто, 117 случаев 
(22,5%) (таблица 2, 3).

В 2014–2016 гг. на базе «2-й Городской детской 
клинической больницы» г. Минска было проведено 
46 трансплантаций почки. Большой удельный вес 
в оперативном лечении за данный период имели: эн-
доскопическая коррекция ПМР, недержания мочи 
(670 операций); пиелопластика и лапароскопическая 
пиелопластики, уретеропиелоанастомоз (264 опера-
ции); уретероцистонеоанастомоз, лапороскопиче-
ский уретероцистоанастамоз и антирефлюксные опе-
рации (145 операций).

В наше отделение поступила девочка в возрасте 
1 года 10 месяцев (рисунок 6). В анамнезе у ребенка 
отмечается судорожный синдром, задержка психо-
моторного развития, врожденная хроническая по-
чечная недостаточность на фоне гипоплазии обеих 
почек, вторичная кардиопатия (НК0), функционирую-
щее овальное окно.

Рисунок 5. Окончательная почка эмбриона человека

Таблица 2. Структура CAKUT синдрома у детей госпитализированных в отделение нефрологии

Пол
Возраст М % Ж % Сумма %

Менее 1 года 3 3 2 2 5 4
1–3 года 10 9 18 16 28 25
4–6 лет 7 6 13 11 20 18
7–9 лет 10 8 8 7 18 16
10–13 лет 12 11 8 7 20 18
14–17 лет 11 10 11 10 22 19
Сумма CAKUT синдром 53 47 60 53 113
Поступившие в отделение нефрологии 3082
Дети с CAKUT синдромом 113 3,6

Таблица 3. Структура CAKUT синдрома у детей госпитализированных в отделение урологии

Пол
Возраст М % Ж % Сумма %

Менее 1 года 40 10 6 1 46 12
1–3 года 107 26 40 10 147 36
4–6 лет 49 12 50 13 99 25
7–9 лет 33 8 29 7 62 15
10–13 лет 15 4 15 4 30 8
14–17 лет 15 4 6 1 21 5
Сумма CAKUT синдром 259 64 146 36 405
Поступившие в отделение урологии 4811
Дети с CAKUT синдромом 405 8,4
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Объективно при поступлении состояние тяжелое, 
декомпенсированное, на осмотр ребенок реагирует 
вяло. Наблюдается белково-энергетическая недоста-
точность 3 степени, задержка психомоторного разви-
тия, рассеянная пирамидная симптоматика. Мышеч-
ный тонус снижен, также выявлена экстрадактилия 
правой стопы (рисунок 7). Со стороны дыхательной 
системы без особенностей. Со стороны сердечно-со-
судистой системы отмечается выраженная тахикар-
дия, умеренная артериальная гипертензия, аускульта-
тивно систолический шум на верхушке. При пальпа-
ции живот мягкий, печень незначительно увеличена. 
Мочеиспускание не нарушено, объем диуреза соот-
ветствует возрастной норме. 

В результате лабораторного скрининга выявлены 
метаболический ацидоз (рН-7,3, ВЕ -12, НСО3-30), вы-
раженная азотемия (мочевина 38 ммоль\л, креати-

нин 414 мкмоль\л), гиперкалиемия (до 6,7 ммоль\л), 
анемия средней степени ( гемоглобин 96 г\л, Эр 3,2) 
и протенурия ( белок 0,6 г\л). Скорость клубочковой 
фильрации по креатинину в моче 4,43 мл\мин. 

Было проведено обширное инструментальное 
обследование, в результате которого выявлены мно-
жественные врожденные пороки развития. При про-
ведении УЗИ почек отмечается множественные ки-
сты обеих почек, гипоплазия обеих почек. В результа-
те ЭхоКГ выявлены клапанный стеноз легочной 
артерии умеренной степени, функционирующее 
овальное окно, регургитация 1 степени на трикуспи-
дальном, легочном и митральном клапанах, дополни-
тельная хорда полости левого желудочка, увеличение 
полости левого желудочка свыше 95 центили для дан-
ного физического развития. Во время проведения 
цистоскопии, восходящей уретерографии выявлены 
аплазия мочевого пузыря, эктопия устьев мочеточни-
ков в уретру, аплазия влагалища. 

Таким образом, учитывая анамнез жизни, ре-
зультаты клинических, лабораторных и инструмен-
тальных обследований данного ребенка подтверждён 
CAKUT-синдром ассоциированный с патологией 
опорно-двигательного аппарата, сердечно-сосуди-
стой и центральной нервной системы.

CAKUT-синдром – актуальная проблема в совре-
менной практике врачей педиатров, нефрологов, 
урологов и генетиков. По нашим данным у 6,6% де-
тей госпитализированных в профильные отделения 
выявлен CAKUT синдром. CAKUT синдром является 
основной причиной развития терминальной стадии 
хронической болезни почек у детей. Большое значе-
ние имеет ранняя диагностика и мониторинг данно-
го синдрома. Грамотный выбор дальнейшей хирур-
гической и консервативной тактики лечения вероят-
но определяет прогрессирование хронической 
болезни почек и необходимость со временем в по-
чечно-заместительной терапии и трансплантации 
почки. 
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ФРАГМЕНТЫ ИСТОРИИ ПО ФОТОГРАФИИ ПЕРВОГО 
ВЫПУСКА ВРАЧЕЙ В БЕЛАРУСИ

УО «Белорусский государственный медицинский университет»

Летопись БГМУ 

Вниманию читателей представлена выпускная 
фотография первого выпуска врачей меди-

цинского факультета Белорусского государственного 
университета, которая датирована 1925 годом. Как 
известно, БГУ был открыт 30 октября 1921 г. (занятия 

на медфаке начались 01.11.1921). Вот откуда появи-
лось мнение, что изначально обучение врачей было 
четырехлетним. Делающие такой вывод не владеют 
полной информацией: в 1923 году, при формирова-
нии кафедр, на 3-й курс медфака БГУ были переведе-


