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Âñòóï
Однією з найважливіших проблем нефрології є 

рання діагностика спадкових нефропатій і струк-

турного дизембріогенезу нирок. Ця проблема ак-

туальна у різнi віковi періоди, оскiльки першим 

проявом своєчасно не виявлених у дитячому віці 

вроджених аномалій розвитку органів сечової 

системи у дорослих нерідко може бути зниження 

ниркових функцій.

Вроджені аномалії нирок і сечових шляхів 

(CAKUT — congenital anomalies of kidney and 

urinary tract) являють собою широкий спектр де-

фектів морфогенезу нирок і/або сечових шляхів,  

зустрічаються у близько 40–50 % дітей iз хроніч-

ною хворобою нирок (ХХН) у всьому світі (Vivante 

та ін., 2014) [7]. Дані наведені в табл. 1 [5]. Клініч-

ні особливості CAKUT включають ниркову агене-

зію, ниркову гіподисплазію, мультикістозну дис-

пластичну нирку, гідронефроз, мисково-сечовідні 

обструкції, мегауретер, подвоєння сечоводів, мі-

хурово-сечовідний рефлюкс (МСР) та клапани 

зад ньої уретри.

Термін CAKUT виник порівняно нещодавно — 

фактично, коли на ранніх термінах вагітності при 

застосуванні ультразвукового дослідження (УЗД) 

почали звертати увагу на розвиток органів сечової 

системи.

Відомо, що нирки і сечоводи розвиваються з 

мезодерми, а сечовий міхур та уретра мають ен-

тодермальне походження і виникають з урогені-

тального синуса. До формування кінцевої нирки 

є дві проміжні — пронефрос і мезонефрос. Про-

нефрос не функціонує, але його протока стає 

протокою мезонефроса, що слідом за цим розви-

вається в сечовідний зародок. До 6-го тижня вну-

трішньоутробного розвитку сечовідний зародок 

і метанефрогенна бластема уявляють собою два 

компоненти, що підтримують утворення кінцевої 

нирки — метанефроса. Одночасно з розвитком 

нирки відбувається і формування сечових шляхів. 

Паралельно з утворенням сечовідного зародка від 

клоаки відокремлюється урогенітальний синус 

і зливається з протокою мезанефроса. З 6-го по 

34-й тиждень гестаційного періоду продовжуєть-

ся процес нефрогенезу. Після 36-го тижня гестації 

нирка має повний набір нефронів [1, 2].

У світовій літературі тепер найбільш часто при 

CAKUT наводяться дані про його частоту в різ-

них популяціях і результати пошуку генів, мута-

ція яких може викликати цей синдром (табл. 2). 

В Європі створено консенсус з приводу можли-

вості включення в роботу багатьох центрів різних 

європейських країн для ранньої діагностики і лі-

кування цього тяжкого захворювання. У розробці 

знаходяться методики прогнозування CAKUT у 

дітей.

CAKUT — один iз найбільш небезпечних ста-

нів у новонароджених, що нерідко закінчується 

exitus letalis. Якщо в антенатальному періоді при 

УЗД визначають CAKUT-синдром, батькам про-

понують вирішити питання про передчасне пере-

ривання вагітності. CAKUT-синдром також ви-

значають у підлітків і навіть у дорослих людей. На 

сьогодні відсутні єдині дані про частоту CAKUT 

як в антенатальному періоді розвитку дитини, 

так і в різні вікові періоди після народження. У 
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США, за даними I.V. Vosypin (2012), CAKUT-

синдром зустрічається у 3–6 на 1000 живих но-

вонароджених і призводить до раннього розви-

тку артеріальної гіпертензії та інших варіантів 

ураження серцево-судинної системи. На думку 

I.V. Vosypin, експериментальні дані свідчать про 

декілька причин виникнення цього синдрому. 

До них відносяться генетичні мутації, епігеном-

ні впливи, а також зовнішні екологічні шкідливі 

впливи.

За даними 12 країн Європи, при УЗД 700 тис. 

дітей в антенатальному періоді CAKUT діагносто-

вано в 0,008 % випадків. Частота CAKUT вища в 

тих родинах, в яких у родичів є випадки аномалій 

розвитку органів сечової системи. У 3,6–14,3 % 

випадків поєднується з хворобою Гіршпрунга 

[6]. На думку S. Weber, у 10 % випадків CAKUT-

синдром має генетичне походження. Цю думку 

поділяє більшість нефрологів і генетиків. Мож-

ливість генетичного походження почали шукати 

наприкінці ХХ і на початку ХХІ ст. [3, 4, 7, 8]. До-

сліджена певна кількість генів — кандидатів роз-

витку CAKUT (табл. 3).

Ìàòåð³àëè òà ìåòîäè äîñë³äæåííÿ
Спостереження за структурою, динамікою по-

ширеності хронічних хвороб і захворюваності на 

них у дитячому віці, аналіз тенденцій росту або 

зниження дозволяє зробити висновки про мож-

ливі причини цих явищ, оцінювати актуальність 

і своєчасність профілактичних заходів, створю-

вати основу для планування розвитку педіатрич-

ної служби. Скринінг і спостереження за дітьми з 

ХХН І–V ст. стали невід’ємними частинами стра-

тегії і профілактики ХХН у Київському міському 

дитячому нефрологічному центрі.

Метою цієї роботи стало отримання повно-

цінного уявлення про етіологічну структуру 

ХХН І–V ст. у дітей м. Києва за період з 2006 по 

2015 рік. Аналіз структури ХХН у дітей м. Києва 

за період з 2006 по 2015 р. проводився на підставі 

даних, отриманих у процесі моніторингу диспан-

серизації дітей iз ХХН І–V ст. 

Ðåçóëüòàòè òà ¿õ îáãîâîðåííÿ
Формуванню ХХН у дітей передували такі 

нозології: CAKUT-синдром, хронічний гломе-

Таблиця 1. Вибіркові дослідження причин ХХН у дітей

Дослідження NAPRTCS
Італійський 

реєстр

Бельгій-

ський 

реєстр

ANZDATA
ESPN/ERA-

EDТА реєстр

Великобри-

танія, нирко-

вий реєстр

Японський 

реєстр

Популяція
ХХН (ШКФ 

< 75 мл/хв)
ХХН (ШКФ 

< 75 мл/хв)
ХХН (ШКФ 

< 60 мл/хв)
ХНН (ЗНТ) ХНН (ЗНТ) ХНН (ЗНТ) ХНН (ЗНТ)

Віковий 
діапазон, рокiв

0–20 0–19 0–19 0–19 0–15 0–15 0–19

Число випадків 7037 1197 143 369 499 428 582

Етіологія

CAKUT, n (%) 3361 (48) 689 (58) 84 (59) 127 (34) 182 (36) 184 (43) 208 (36)

Гломерулонеф-
рит, n (%)

993 (14) 55 (5) 10 (7) 108 (29) 76 (15) 78 (18) 130 (22)

ГУС, n (%) 141 (2) 43 (4) 9 (6) 9 (2) 29 (6) 13 (2)

Спадкові не-
фропатії, n (%)

717 (10) 186 (15) 27 (19) 112 (22) 69 (12)

Вроджений 
нефротичний 
синдром

75 13 5 7 15 34

Метаболічні 
захворювання

5 17 18

Цистиноз 104 22 2 4 2

Кістозна хворо-
ба нирок, n (%)

368 (5) 101 (8) 13 (9) 25 (7) 59 (12) 49 (11) 35 (6)

Ішемічна нир-
кова недостат-
ність, n (%)

158 (2) 49 (4) 3 (2) 8 (2) 11 (2) 11 (2)

Різне, n (%) 1485 (21) 122 (10) 10 (7) 65 (18) 52 (10) 19 (4) 83 (14)

Невідома, n (%) 182 (3) 40 (3) 16 (4) 37 (7) 65 (15) 34 (6)

Примiтки: ХНН — хронічна ниркова недостатність; ШКФ — швидкiсть клубочкової фiльтрацiї; ЗНТ — 

замiсна ниркова терапiя; ГУС — гемолітико-уремічний синдром.
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рулонефрит (ХГН), полікістозна хвороба нирок 

(ПХН), спадкові нефропатії (синдром Альпор-

та, нефронофтиз Фанконі, синдром Лоуренса — 

Муна — Барде — Бідля, синдром Деніса — Дра-

ша), хронічний тубулоінтерстиціальний нефрит 

(ХТІН), системний червоний вовчак (СЧВ), ГУС.

У структурі ХХН з 2006 по 2015 рік домінує 

CAKUT-синдром — від 62,3 % (2013) до 80,8 % 

(2008), у середньому за 10 років — 71,3 ± 2,0 %. 

На початку 2015 року в структурі ХХН CAKUT-

синдром становив 68,4 %. Дані наведені в табл. 4. 

Частка інших етіологічних чинників (ХГН, ПХН, 

спадкові нефропатії, ХТІН, СЧВ, ГУС) у структу-

рі ХХН у дітей за 10 років коливалася від 19,2 % 

(2008) до 37,7 % (2013), у середньому 28,7 ± 2,0 %, 

у 2015 році становила 31,6 %.

CAKUT-синдром у структурі ХХН у дітей 

м. Києва представлений: гідронефрозом єдиної 

нирки (від 14,3 до 34,8 %, у середньому за 10 ро-

ків — 26,1 ± 2,2 %), двобічним мегауретером (від 3,0 

до 13,0 %, у середньому за 10 років — 7,6 ± 1,1 %), 

двобічним уретерогідронефрозом (від 8,7 до 

24,0 %, у середньому за 10 років — 17,6 ± 1,6 %), 

агенезією нирки (від 8,7 до 17,1 %, у середньому за 

10 років — 13,7 ± 0,9 %), двобічним МСР (від 7,7 

до 20,5 %, у середньому за 10 років — 11,9 ± 1,4 %), 

дисплазією нирок (від 14,9 до 24,2 %, у середньо-

му за 10 років — 20,4 ± 1,0 %), аплазією нирки (від 

2,2 до 5,8 %).

Також iз часом змінювалася структура стадій 

ХХН у дітей м. Києва. Так, найбільша кількість 

дітей iз ХХН І ст. зареєстрована у 2006 році — 

38,6 %; iз ХХН ІІ ст. — у 2008 році (51,1 %); iз ХХН 

ІІІ ст. — на початку 2015 року (24,6 %); iз ХХН 

ІV ст. — на початку 2015 року (12,3 %); iз ХХН 

V ст. — у 2014 році (18,6 % дітей отримували ліку-

вання за допомогою програмного гемодіалізу). У 

2009 і на початку 2015 року кількість дітей після 

проведення трансплантації нирки була найбіль-

шою. Дані наведені в табл. 5.

Âèñíîâêè
Таким чином, за результатами аналізу етіоло-

гічної структури ХХН у дітей м. Києва з 2006 по 

2015 рік продемонстровано, що в структурі ХХН 

Таблиця 2. Поширеність CAKUT

Тип мальформації Поширеність

Однобічна агенезія нирки

Плодів 0,008 %

Новонароджених

Двобічна агенезія нирки

Плодів 0,013 %

Новонароджених 1 : 30 000

Вроджений гідронефроз
1 : 1000 живих 

новонароджених

Ниркова гіподисплазія

Плодів 0,027 %

Новонароджених
1 : 400 живих но-

вонароджених

Підковоподібна нирка
1 : 1000 новона-

роджених

Клапани задньої уретри

Плодів 0,003 %

МСР

Діти раннього віку з 
гідронефрозом на пренатальній 
ультрасонографії

3–19 %

Здорові діти 1–2 %

Діти з інфекціями сечових шляхів 25–40 %

Однобічне подвоєння сечовода 1–8 %

Таблиця 3. Моногенні причини CAKUT (Vivante A., 

Kohl S. et al. // Pediatr. Nephrol. — 2014)

Ген Ренальний фенотип

Домінантний CAKUT

BMP4 Ниркова гіподисплазія

EYA1
Мультикістозна диспластична нирка, 

аплазія нирки

GATA 3 Ниркова дисплазія

HNF1b
Ниркова гіподисплазія, єдина нирка, 

підковоподібна нирка

KAL1 Агенезія нирки

PAX2 МСР, ниркова гіпоплазія

RET Агенезія нирки

ROBO2 МСР

SALL1 Ниркова гіподисплазія, агенезія нирки

SIX1 Ниркова гіподисплазія, МСР

SIX2 Ниркова гіподисплазія

SIX5 Ниркова гіподисплазія, МСР

SOX17 МСР

TNXB МСР

UPK3A Ниркова адисплазія

WNT4 Ниркова гіподисплазія

CHD1L Ниркова гіподисплазія, МСР

DSTYK Ниркова гіподисплазія

MUCI Медулярна кистозна хвороба нирок, тип 1

UMOD Медулярна кистозна хвороба нирок, тип 2

Рецесивний CAKUT

ACE Ниркова канальцева дисгенезія

AGT Ниркова канальцева дисгенезія

AGTR1 Ниркова канальцева дисгенезія

REN Ниркова канальцева дисгенезія
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домінує CAKUT-синдром — від 62,3 % (2013) 

до 80,8 % (2008), у середньому за 10 років — 

71,3 ± 2,0 %.

Лідерство CAKUT-синдрому в структурі ХХН 

у дитячому віці визначає вектор розвитку су-

часної дитячої нефрології. Міждисциплінарний 

підхід до ведення дітей iз CAKUT-синдромом за 

участю уролога і нефролога повинен стати осно-

вою профілактики прогресування ХХН.

Конфлікт інтересів: не заявлений.

Рецензенти: зав. відділом дитячої урології ДУ 

«Інститут урології НАМНУ» д.м.н. Петербургсь-

кий В.Ф.; професор кафедри педіатрії № 2 НМАПО 

ім. П.Л. Шупика д.м.н. Марушко Т.В.

Таблиця 4. Причини ХХН/ХНН у дітей м. Києва у 2006–2015 рр.

Причини ХХН
2006 

(n = 44)

2007 

(n = 58)

2008 

(n = 47)

2009 

(n = 44)

2010 

(n = 36)

2011 

(n = 40)

2012 

(n = 36)

2013 

(n = 53)

2014 

(n = 59)

2015 

(n = 57)

CAKUT, абс./%

Гідронефроз 
єдиної нирки

5/14,3 8/17,4 10/26,3 9/27,3 8/30,8 9/33,3 8/34,8 10/30,3 9/23,7 9/23,1

Двобічний 
мегауретер

4/11,4 3/6,5 2/5,3 1/3,0 2/7,7 2/7,4 3/13,0 2/6,0 2/5,3 4/10,3

Двобічний 
уретерогідро-
нефроз

8/22,9 11/24,0 7/18,4 6/18,2 5/19,2 5/18,5 2/8,7 5/15,2 7/18,4 5/12,8

Агенезія 
нирки

6/17,1 6/13,0 5/13,2 5/15,2 4/15,4 3/11,1 2/8,7 5/15,2 6/15,8 5/12,8

Двобічний 
МСР

4/11,4 7/15,2 4/10,5 4/12,1 2/7,7 3/11,1 2/8,7 3/9,1 5/13,1 8/20,5

Дисплазія 
нирок

6/17,1 10/21,7 9/23,7 7/21,2 4/15,4 4/14,9 5/21,7 8/24,2 9/23,7 8/20,5

Аплазія нирки 2/5,8 1/2,2 1/2,6 1/3,0 1/3,8 1/3,7 1/4,4 – – –

Усього
35/

79,5

46/

79,3

38/

80,8
33/75

26/

72,2

27/

67,5
23/64

33/

62,3

38/

64,4

39/

68,4

Полікістозна 
хвороба 
нирок

2 3 2 2 1 2 2 3 3 1

Хронічний гло-
мерулонефрит

3 7 5 6 6 4 3 7 7 6

Синдром Аль-
порта

2 1 1 2 1 1 – – –

Синдром 
Лоуренса — 
Муна — Бар-
де — Бідля

1 – – 1 1 1 1 1 1 1

Нефронофтиз 
Фанконі

– – – 1 1 1 1 1

Синдром 
Деніса — 
Драша

– – – 1 1 1 1

Хронічний 
тубулоінтер-
стиціальний 
нефрит

1 1 – 1 4 5 5 3 2

СЧВ – – 1 – – – –

ГУС – – – – 2 5 6

Усього 9/20,5
12/

20,7
9/19,2 11/25

10/

27,8

13/

32,5
13/36

20/

37,7

21/

35,6

18/

31,6
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Таблиця 5. Розподіл дітей, хворих на ХХН, за стадіями (абс./%)

Роки І ст. ІІ ст. ІІІ ст. ІV ст. V cт.
Після транс-

плантації

2006 (n = 44) 17/38,6 14/31,8 4/9,1 – 8/18,2 1/2,3

2007 (n = 58) 15/25,9 26/44,8 4/6,9 3/5,2 9/15,5 1/1,7

2008 (n = 47) 11/23,4 24/51,1 4/8,5 3/6,4 5/10,6 –

2009 (n = 44) 11/25 16/36,4 8/18,2 – 6/13,6 3/6,8

2010 (n = 36) 9/25 15/41,6 4/11,1 1/2,8 5/13,9 2/5,6

2011 (n = 40) 9/22,5 15/37,5 6/15 2/5 7/17,5 1/2,5

2012 (n = 36) 8/22,2 13/36,1 6/16,7 3/8,3 5/13,9 1/2,8

2013 (n = 53) 11/20,7 19/35,8 10/18,9 2/3,8 9/17,0 2/3,8

2014 (n = 59) 9/15,3 19/32,2 14/23,7 4/6,8 11/18,6 2/3,4

2015 (n = 57) 7/12,3 18/31,6 14/24,6 7/12,3 8/14,0 3/5,2
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CAKUT-СИНДРОМ И ХРОНИЧЕСКАЯ БОЛЕЗНЬ 
ПОЧЕК: КОНЦЕПЦИЯ НЕФРОЛОГИЧЕСКОГО 

ПОДХОДА

Резюме. В статье представлены результаты анализа этио-
логической структуры хронической болезни почек (ХБП) 
у детей г. Киева с 2006 по 2015 год. В структуре ХБП доми-
нирует CAKUT-синдром — от 62,3 % (2013) до 80,8 % (2008), 
в среднем за 10 лет — 71,3 ± 2,0 %. Продемонстрированное 
лидерство CAKUT-синдрома в структуре ХБП в детском воз-
расте определяет вектор развития современной детской не-
фрологии. Междисциплинарный подход к ведению детей с 
CAKUT-синдромом при участии уролога и нефролога должен 
стать основой профилактики прогрессирования ХБП.

Ключевые слова: CAKUT-синдром, хроническая болезнь 
почек, дети.
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CAKUT-SYNDROME AND CHRONIC 
KIDNEY DISEASE: THE CONCEPT OF NEPHROLOGY 

APPROACH

Summary. This article presents the results of the analysis of the 
etiological structure of chronic kidney disease (CKD) in Kyiv 
children from 2006 to 2015. In the structure of CKD, CAKUT-
syndrome dominates — from 62.3 % (2013) to 80.8 % (2008), an 
average of 10 years — 71.3 ± 2.0 %. The leadership of CAKUT-syn-
drome in the structure of CKD in childhood determines the vector 
of the development of modern pediatric nephrology. An interdis-
ciplinary approach to the management of children with CAKUT-
syndrome, involving urologist and nephrologist, should be the basis 
for prevention of CKD progression.

Key words: CAKUT-syndrome, chronic kidney disease, chil-
dren.




